DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE FISTULAS PERINEAIS.
HIDRADENITE SUPURATIVA OU DOENCA DE CHRON ?

RESUMO

A hidradenite supurativa (HS) é uma doenca dermatoldgica crénica que acomete
glandulas sudoriparas apdcrinas causando lesdes inflamatorias, dolorosas e profundas. A
fisiopatologia dessa doenca ainda ndo € muito compreendida, a hipotese mais aceita é que
ela tenha origem multifatorial relacionada ao sistema imunoldgico, genético e a
microbiota do paciente, além disso, acompanha uma desordem inflamatoria sistémica.
Acomete o0 paciente sob os prismas bioldgico e psiquico, tornando essa patologia muito
espoliante tanto para o corpo quanto para a mente dos pacientes. O tratamento é baseado
no estadiamento da doenca que ocorre segundo os critérios de Hurley, a terapéutica
abrange cuidados clinicos exclusivos ou associados a intervencdo cirurgica. Objetivos:
Relatar o caso de um paciente que apresenta diagndstico tardio de Hidradenite Supurativa
justificado pela demora na procura pelo servico médico e no equivoco em considerar o
quadro clinico sugestivo de Doenca de Chron. Pontuar como deve ser realizado o
diagnostico diferencial entre essas patologias e realizar revisdo narrativa de literatura.
Metodologia: As informagdes descritas neste estudo foram baseadas em revisdo de
prontuario, revisdo de literatura com coleta de dados nas seguintes plataformas: Pubmed,
PMC, Medline, Lilacs e Scielo. Os artigos selecionados foram publicados nos altimos 4
anos; escritos em Portugués, Espanhol, Inglés e Francés. Foram selecionados artigos
cientificos indexados envolvendo estudos apenas em humanos. Relato do caso: J.C.S.L,
36 anos, sexo masculino, residente do interior do estado de Mato Grosso, atendido em
unidade terciaria de salde localizada nesse mesmo estado. Apresentou queixa de
nodulacdes perianais ha 11 anos, localizadas em nadega direita associadas a dor de alta
intensidade e secrecBes de aspecto purulento. Ocorreu piora da doenca ha 6 anos com
aumento no numero de nodulacdes que ndo apresentaram fatores de melhora ou piora.
Segundo o paciente, essas lesdes entraram em remissdo espontanea, mas apresentaram
recidiva frequente no mesmo local. Apds realizar bidpsia local com analise
anatomopatoldgica o paciente foi diagnosticado com doenga de Chron permanecendo por
dois anos com este diagnostico equivocado. Apds realizar colonoscopia foi recebeu
diagnostico de HS recebendo tratamento com ressec¢do fasciocutanea local extensa
seguida de cicatrizagdo por segunda intencdo, melhora na qualidade de vida e remisséo

das lesGes até o momento. Conclusdo: A HS é uma doenca inflamatéria, cronica e



recidivante que deve ser diagnosticada precocemente para que nao ocorra piora do quadro
e prognostico. Em casos de HS perineais com diagndstico diferencial para DC com
fistulas ano-retais a biopsia ndo apresenta valor significativo para distinguir as patologias.
Sugerimos para a investigacdo a anamnese com foco no evolugédo das lesdes, historia
familiar, habito alimentar e comorbidades associadas e colonoscopia. Também indicamos
acompanhamento dos pacientes por psiquiatra e/ou psicélogo devido ao estresse,
isolamento social, depressao e estigmatizacdo que ocorre devido a HS.
PALAVRAS-CHAVE: Hidradenite Supurativa; Doenca de Chron; diagndstico

diferencial.

INTRODUCAO

A hidradenite supurativa (HS) ou a acne inversa € uma doenca de pele crénica,
inflamatdria, recidivante e debilitante que envolve lesdes dolorosas, profundas e
inflamadas nas areas do corpo com glandulas sudoriparas apdcrinas, geralmente, atinge
areas intertriginosas: regido axilar, regido inguinal e regido anogenital (Andrade et Al,
2017; Dauden et Al, 2018; Vekic, Woods & Cains, 2018; Smith et Al, 2017; Vekic &
Cains, 2017). Foi descrita por Verneuil em 1854 (Andrade et Al, 2017). Essa patologia
inflamatoria sistémica pode progredir e formar trajetos fistulosos,seios e abscessos
expansivos. As sequelas incluem dores significativas, cicatrizes e distdrbios psicolégicos
(Vekic, Woods & Cains, 2018; Smith et Al, 2017; Pescitelli, Ricceri & Prignano, 2018;
Patil et Al 2018).

A HS tem uma prevaléncia estimada entre 1% a 4% sobre a populacéo ocidental,
mas é uma frequéncia subestimada visto que muitos pacientes relatam evitar ajuda médica
por se sentirem envergonhados devido a condicdo clinica da doenca (Andrade et Al, 2017;
Naik, 2017). Observa-se uma maior incidéncia por volta da terceira década de vida
(Andrade et Al, 2017). Algumas literaturas, defendem uma maior ocorréncia de casos na
populacdo afrodescendente (Smith et Al, 2017; Wipperman, Bragg & Litzner, 2019)
enquanto alguns estudos afirmam um predominio sobre a populagéo caucasiana (Vekic,
Woods & Cains, 2018). Essa patologia apresenta preferéncia por mulheres a homens
numa proporgdo de 3:1, relatam-se também exacerbagdes proximas ao periodo menstrual
sugerindo que os hormonios tém um papel proeminente na patogénese da HS (Hoffman,
Ghias, & Lowes, 2017; Smith et Al, 2017).

A HS é estadiada de acordo com os critérios de Hurley, descritos em 1989, que

levam em conta o desenvolvimento e a gravidade da doenca. Estagio I: formacdo de



abscessos Unicos ou multiplos, sem fistulas ou cicatrizes distroficas, cerca de 68% dos
casos de HS; Estégio Il: formacdo de abscessos recorrentes unicos ou multiplos, com
trajetos fistulares e cicatrizes distroficas e com lesdes amplamente separadas; Estagio I11:
envolvimento difuso ou multiplos trajetos fistulosos interconectados e abscessos em toda
a area afetada, atingem apenas 4% dos casos de HS (Andrade et Al, 2017; Dauden et Al,
2018; Vekic & Cains, 2017; Patil et Al 2018).

A fisiopatologia da HS néo é totalmente compreendida, acredita-se que é um
processo multifatorial acompanhado de disordem inflamatdria sistémica (Smith et Al,
2017; Napolitano et Al, 2018). Algumas bibliografias sugerem a obstrucdo do canal
glandular por um tampdo de queratina, como fator desencadeante das lesdes
caracteristicas da doenca. Acredita-se que essa obstrucdo crie um ambiente propicio a
proliferacdo bacteriana (Andrade et Al, 2017; Hoffman, Ghias, & Lowes, 2017). Por outro
viés bibliografico, supde-se que a oclusao folicular ocorreria em um primeiro momento,
seguida da ruptura dessa estrutura e reacdo imune, o que levaria a todas as alteragoes
clinicas apresentadas por esses pacientes, ndo sendo associada a infeccdo das glandulas
sudoriparas apocrinas (Andrade et Al, 2017, Napolitano et Al, 2018).

As lesdes da HS caracterizam-se pela presenca de nddulos eritematosos e
dolorosos nas regides afetadas que surgem de maneira aguda, as vezes com febre
associada. Esses nodulos, inicialmente endurecidos adquirem aspecto amolecido e com o
decorrer do processo ocorre a drenagem do conteldo para o exterior, onde nota-se
secre¢do sanguinopurulenta, seguida de cicatrizacdo atrofica das lesdes (Hoffman, Ghias,
& Lowes, 2017; Patil et Al 2018).

Como visto, a HS é um distarbio multifatorial, com influencia de componetes
genéticos, imunoldgicos e microbioldgicos (Cohen et Al, 2017).Um terco dos pacientes
com HS relatam um histérico familiar positivo para essa doenca, e estudos genéticos
indicaram um modo de heranca autossdmico dominante. As mutac6es foram identificadas
nos genes do complexo gammasecretase e 0s pacientes HS com esta mutacdo tém um
fenotipo clinico mais extenso (Hoffman, Ghias, & Lowes, 2017). Existe também a
hipbtese de que a microbiota comensal pode promover resposta inflamatdria em sujeitos
suscetiveis causando hiperqueratose e esta por sua vez contribuiria para a oclusdo do
foliculo piloso (Bouza & de Frutos Serna, 2017).

Ha fatores exacerbantes exdgenos fisicos, como vestes muito justas e depilagdes;
e quimicos, como desodorantes, antitranspirantes e liquidos depilatérios (Smith et Al,

2017). Entretanto, esses fatores ndo sdo os Unicos que podem intervir na evolugdo da



doenca, acredita-se em uma notavel influéncia da dieta. Os laticinios tém grande
associacdo com a patologia, pois podem elevar a insulina e promover hiperendrogenismo
através dos efeitos hormonais mediados pela caseina, soro do leite, aglcares simples e
dihidrotestosterona 5-a redutase (DHT) (Smith et Al, 2017; Pescitelli, Ricceri &
Prignano, 2018; Silfvast-Kaiser, Youssef & Paek, 2019; Phan, Charlton & Smith, 2020).

A maioria dos pacientes com HS possui comorbidades que requerem
identificacdo, investigacéo e tratamento. As comorbidades mais comuns s&o: Obesidade;
Acne; Hiperlipidemia; Depressdo; Resisténcia a insulina; Sino pilonidal; Sindrome dos
ovarios policisticos (Phan, Charlton & Smith, 2020) ; Diabetes; Hipertensdo e Queratose
pilar. O tabagismo é uma associacdo frequente, e a cessacao € importante para o controle
da doenga (Vekic & Cains, 2017; Wipperman, Bragg & Litzner, 2019). Alguns
individuos relataram melhora nos sintomas da HS ap0s cirurgia bariatrica e perda de peso
(Smith et Al, 2017).Entre as complica¢cdes da HS o carcinoma de células escamosas e
considerado o mais grave (Lozev et Al, 2017).

A aparencia estética da area afetada, o odor malcheiroso e os surtos dolorosos
tornam a HS uma doenca espoliante ndo somente no aspecto fisico, mas também
emocional dos pacientes afetados. Tais pacientes por ndo conseguirem controlar os
sintomas da doenca e experimentarem uma certa estigmatizacdo por parte da familia,
amigos, parceiros e sociedade em geral podem desencadear isolamento social, ansiedade,
depressdo e suicido (Smith et Al, 2017; Vekic & Cains, 2017; Pescitelli, Ricceri &
Prignano, 2018; Patil et Al 2018; Schneider et AL, 2018).

O tratamento da HS consiste em uma combinagdo de agentes, incluindo
queratoliticos, antibidticos topicos, antibidticos sistémicos (rifampicina e clindamicina),
moduladores hormonais, retindides sistémicos, corticosteroides intralesionais e, mais
recentemente, imunobioldgicos os quais apresentam resultados promissores e intenso
interesse académico nos anos de 2019 e 2020 (Flood, Porter & Kimball, 2019; Savage et
Al, 2019; Romani et Al, 2020). O objetivo do gerenciamento médico é diminuir a carga
e os sintomas da doenga com a intencdo de alcangar um estado de remissao (Smith et Al,
2017; Giet et Al, 2018; Tchero et Al, 2019). Esse manejo clinico é a opcdo terapéutica
mais indicada para pacientes com Hurley I e Il, para pacientes com Hurley Il o mais
indicado é a intervencdo cirirgica com extensa excisdo da area afetada (Andrade et Al,
2017; Wipperman, Bragg & Litzner, 2019.).

OBJETIVOS



Relatar o caso de um paciente com 36 anos de idade que apresenta
diagnostico tardio de Hidradenite supurativa crénica justificado pela demora na procura
pelo servico médico e no equivoco em considerar o quadro clinico sugestivo de Doenca
de Chron. Pontuar como deve ser feita a investigacdo diagndstica dessa patologia e

realizar uma breve revisao de literatura sobre esse assunto.

METODOLOGIA

As informacdes descritas neste estudo foram baseadas em revisdo de
prontudrio, revisdo da literatura sobre o assunto nas seguintes bases de dados: Pubmed,
PMC, Medline, Lilacs, and Scielo. Os artigos selecionados foram publicados nos ultimos
4 anos; escritos em Portugués, Espanhol, Inglés e Francés. Foram selecionados artigos
cientificos indexados envolvendo estudos apenas em humanos. O paciente ndo tera, em
hipdtese alguma, a identidade exposta, vantagens ou gastos financeiros e ndo recebera
tratamento diferenciado dos demais pacientes. Estudo realizado apds submissdo ao
comité de ética em pesquisa sob titulo “Relato de caso: Hidradenite supurativa crénica”
e CAAE: 96710818.3.0000.5496. realizamos modificacdo do titulo da pesquisa para

melhor compreenséo académica e melhoria do estudo.

RELATO DO CASO

J.C.S.L, 36 anos, sexo masculino, residente do interior do estado de Mato Grosso,
atendido em unidade terciaria de saude localizada nesse mesmo estado. Apresentou
queixa de nodulagcBes perianais hd 11 anos, localizadas em nadega direita associadas a
dor de alta intensidade e secrecGes de aspecto purulento. Ocorreu piora da doenca ha 6
anos com aumento no numero de nodulacdes que ndo apresentaram fatores de melhora
ou piora. Segundo o paciente, essas lesbes entraram em remissdo espontanea, mas
apresentaram recidiva frequente no mesmo local. Nao apresentou febre, émese ou
diarréia, no entanto ocorreu perda de peso e surgimento de escoria¢des cutaneas em regido
perianal com piora secundaria a deambulacao.

Tabagista, apresenta dieta rica em gordura animal. Pai do paciente iniciou quadro
com nodulagdes semelhantes h& poucas semanas.

J.C.S.L sentia-se muito incomodado com as lesdes por conta da dor, do aspecto,
do mal cheiro e da localizacdo, pois trabalhava como operador de maquinas agricolas

permanecendo sentado por longos periodos.



Em agosto de 2015, foi realizada bidpsia da mucosa retal por conta das referidas
fistulas perianais. Microscopia: cortes histoldgicos evidenciam fragmentos de mucosa
retal com arquitetura glandular distorcida por areas de erosdo e ulceracdo da superficie
epitelial. Na lamina prépria observou-se edema acompanhado de processo inflamatorio
crénico composto por linfocitos, plasmaocitos, eosindfilos e mastdcitos com formacéo de
agregados linfdides a nivel da camada muscular da mucosa. Na submucosa observa-se
intenso edema, linfangectasias, com extensdo do processo inflamatdrio e formacdo de
microabscessos. Conclusdo: doenca inflamatdria intestinal com quadro histopatologico
compativel com Doenga de Crohn Anorretal.

Em setembro de 2016, J.C.S.L. deu entrada nesse mesmo hospital por tentativa de
suicidio através da ingestdo de Glifosato. Alguns familiares referiram que o paciente se
sentia excluido com sintomas sugestivos de humor deprimido reacional aos periodos de
exacerbacdo das lesdes caracteristicas da patologia.

Em setembro de 2017 foi avaliado pela Gastroenterologia com a realizagéo de
Colonoscopia: Vélvula ileo cecal de configuracdo anatdbmica usual. O reto tem calibre e
mucosa normal. Todos os segmentos col6nicos examinados apresentam-se com calibre e
distensibilidade normais. Auséncia de tumoracdes, ulceracOes e dstios de diverticulos na
mucosa coldnica. Aspecto mucoso e padrao vascular submucosa sdo normais nos demais
segmentos. Conclusdo: Colonoscopia dentro dos limites da normalidade. Presenca de
lesbes perianais com fistulas e abscessos acomentendo a nadega esquerda,
principalmente, e uma lesdo fistular na nadega direita compativel com Hidradenite
Supurativa.

Por meio da Colonoscopia o paciente foi diagnosticado com Hidradenite
Supurativa, ficando aos cuidados da equipe da Cirurgia Geral, a qual realizou ressec¢édo
cirdrgica da area afetada.

Procedimento: Resseccdo glutea esquerda de grande area de extensdo de pele,
tecido subcutaneo e fascia muscular até o tecido livre de trajetos fistulosos e abscessos.
Resseccgdo glatea direita: resseccao de pele, tecido subcutdneo em gluteo direito, fascia
do glateo maior, segmento do gliteo maior até exposi¢do coccigena e da fascia posterior
do reto (auséncia de trajetos fistulosos e comunicagdes com o reto). Procedimento
considerado infectado, portanto o paciente aguarda para realizar enxerto ou retalho de
pele no local da ressec¢do. Em caso de recidiva em regido perianal, serd aventada a

possibilidade de realizar colostomia e ressec¢édo de reto e anus.



Imagem 02: P&s operatorio imediato.

Seguimento: ap6s realizacdo do procedimento e inviabilidade de colocacdo de
retalno a ferida cicatrizou por segunda intencdo. No momento ndo ocorreram mais
recidivas e o paciente apresenta melhora na qualidade de vida, porém apresenta
dificuldade em aderir as consultas de retorno, fato que impossibilitou utilizar imagem do

momento atual neste estudo.

DISCUSSAO

Nosso paciente foi diagnosticado tardiamente com Hidradenite Supurativa, por
conta disso ocorreu uma demora para iniciar o tratamento contribuindo para a piora do
quadro e progndstico. J.C.S.L apresentava acometimento da regido perianal e glitea com
a presenca de trajetos fistulosos interligados e abscessos (como pode ser visto na foto 01)

permitindo classifica-lo em estadio 3 segundo os critérios de Hurley e por isso, 0



tratamento efetuado foi cirurgico.

Dentre os fatores que dificultaram o diagndstico e atrasaram o tratamento do
paciente foram: demora para buscar o servico médico e o equivoco em considerar o
quadro clinico como Doenca de Crohn.

A literatura sugere que os acometidos por HS apresentam maiores chances de
desenvolver depressdo e outros distlrbios psiquiatricos, indicam o apoio médico geral e
encaminhamento para servicos de psicologia e psiquiatria (Vekic & Cains, 2017). Devido
a evolucdo clinica da HS que leva a uma estigmatizacédo social e pessoal muitos pacientes
deixam de buscar auxilio médico, fato que pode ter ocorrido com o paciente em questdo
visto que manifestou isolamento social; depressao e tentativa de suicidio (Schneider et
AL, 2018).

A doenca de Crohn (DC) é um distarbio inflamatorio crénico e recidivante que
pode acometer qualquer segmento do trato gastrointestinal. Possui etiologia indefinida e,
também é multifatorial. As lesdes ano-retais manifestam-se como plicomas, estenoses,
fissuras, ulceracdes, fistulas e abscessos (Gade, Douthit & Townsley, 2020). Em sua
evolucdo ndo sdo raras as complicacBes particularmente a obstrucdo intestinal, as fistulas
internas e externas e 0 comprometimento perianal (Phan, Charlton & Smith, 2020). Nosso
paciente foi diagnosticado equivocadamente, pois a hidradenite supurativa perineal
mimetiza clinicamente a doenca de Crohn com fistula perianal, o diagnostico diferencial
entre essas patologia é um desafio, mas essencial para um bom prognostico.

Histopatologicamente a DC revela-se com infiltrado inflamatério e fibrose que
afetam todas as camadas até a serosa. Esta inflamag&o transmural associada a presenca
de granulomas ndo caseificantes sdo as caracteristicas mais comuns da DC. No entanto
os granulomas etsdo ausentes em 50% dos casos, existe também a formacéo de ulceracdes
e glandulas de arquitetura distorcida e com dilatacGes cisticas. A resposta inflamatéria é
inespecifica e composta de neutrdfilos, linfécitos, histiocitos e células plasmaticas
(Jellali, Mellouki & Ibrahimi, 2020; Kedia et Al, 2019; Valenti et Al, 2017). Ja na HS o
exame microscopico mostra uma reagdo celular no limen das glandulas sudoriparas
apocrinas, com distensdo por leucécitos e infiltracdo celular do tecido conjuntivo
adjacente. Na perspectiva macroscopica, os tecidos subcutaneos tém maior densidade,
descoloracdo da pele e purpura e orificios fistulosos com pouca secre¢édo purulenta (Patil
et Al 2018).

J.C.S.L possui bidpsia anterior realizada a qual revela cortes histolégicos que

evidenciam fragmentos de mucosa retal com arquitetura glandular distorcida por areas de



erosdo e ulceracdo da superficie epitelial. Na lamina propria observa-se edema
acompanhado de processo inflamatdrio crénico composto por linfocitos, plasmaocitos,
eosindfilos e mastdcitos com formacdo de agregados linfoides a nivel da camada
muscular da mucosa. Na submucosa observa-se intenso edema, linfangectasias, com
extensdo do processo inflamatorio e formacdo de microabscesso. Segundo o laudo desse
exame 0 paciente apresentava lesoes sugestivas de DC.

No entanto como pudemos observar, a bidpsia apresenta-se inconclusiva para
definir um diagnostico de fato, pois também pode indicar a HS devido a presenca de
microabscesso, disfuncdo morfoldgica glandular e processo inflamatorio com infiltracao
leucocitaria. Também deve ser levada em consideracdo a auséncia de fibrose,
acometimento transmural das camadas intestinais e dos granulomas que s&o
caracteristicos de DC. Portanto, esse exame deve ser associado aos critérios clinicos e
continuar a investigacao etiologica.

Na DC as fistulas ano-perineais estdo associadas ao envolvimento colo-retal ou
ileo retal, na HS ndo sdo fistulas (tecnicamente descritas), mas sim tratos pustulosos de
fundo cego sem comunicacao entre as lesdes cutaneas e canal anal — como exemplificado
na imagem 03 (Cohen et Al, 2017; Tozer et Al, 2018). J.C.S.L ndo apresentava
comunicagOes entre as lesdes perineais e qualquer segmente do célon como pbde ser
observado durante a colonoscopia realizada na admiss@o do paciente em nosso servico,
favorecendo o diagnostico de HS. Com isso, associamos a clinica apresentada e podemos
inferir que o paciente estava acometido por HS, dessa forma tomamos todas as medidas
terapéuticas necessarias, a de maior indicacao e adequagao ao nosso Servico e ao paciente

foi a resseccdo cirurgica da area afetada.

Doenca de Chron Hidradenite Supurativa

Presenca de fistulas
comunicantes com trato
gastrointestinal.

Tratos pustulosos e
microabscessos sem
comunicagdo com o trato
gastrointestinal

Imagem 03: ilustracdo diferenciando macroscopicamente a DC e HS por meio da
localizagdo das fistulas e a relagdo delas com o trato gastrointestinal. (Imagem dos



autores).

CONCLUSAO

A HS e uma doenca inflamatoria, crénica e recidivante que deve ser diagnosticada
precocemente para que nao ocorra piora do quadro e prognoéstico. Casos extensos de HS
(que apresentam classificacdo de Hurley 3) sdo raros, mas extremamente espoliantes para
0 paciente devido ao decorrer clinico da doenca e o proprio tratamento que envolve
resseccdo cirdrgica extensa, como pode ser visto na foto 02, e longo periodo de
recuperacao.

Concluimos também que em casos de HS perineais com diagnostico diferencial
para DC com fistulas ano-retais a biopsia ndo apresenta valor significativo para distinguir
as patologias. Sugerimos para a investigacdo a anamnese com foco no evolucdo das
lesGes, historia familiar, habito alimentar e comorbidades associadas e colonoscopia.

Também indicamos acompanhamento dos pacientes por psiquiatra e/ou psicélogo

devido ao estresse, isolamento social, depressao e estigmatizacéo que ocorre devido a HS.
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