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La hidradenitis supurativa y la enfermedad inflamatoria intestinal son enfermedades

PALABRAS CLAVE

Hidradenitis inflamatorias cronicas que afectan predominantemente a pacientes jovenes. De etiologia compleja
supurativa; y multifactorial, existen numerosas series de casos que muestran que ambas enfermedades se
Enfermedad pueden presentar de forma conjunta, aunque la fuerza de su asociacion varia mucho entre los es-
inflamatoria tudios publicados. Como dificultad anadida, la diferenciacion entre la enfermedad de Crohn cuta-
intestinal; nea y la hidradenitis puede ser dificil. En los Gltimos afios, estudios de corte epidemioldgico ponen
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de relieve una presencia de hidradenitis supurativa de entre el 1,2-23% de los pacientes con enfer-
medad inflamatoria intestinal. Probablemente, esta gran variabilidad se vea influida por variables
geograficas o sesgos inherentes a los diferentes métodos de recogida de datos, entre otros. Existe
un claro predominio de la enfermedad de Crohn sobre la colitis ulcerosa. Cuando se presentan la
hidradenitis supurativa y la enfermedad inflamatoria intestinal de forma conjunta, se trata de una
enfermedad inflamatoria intestinal mas grave y con predominio de la afectacion colonica.

© 2016 Elsevier Espana, S.L.U. y AEDV. Todos los derechos reservados.

Hidradenitis suppurativa and inflammatory bowel disease are chronic inflammatory
diseases mainly affecting young people. Their aetiology is complex and multifactorial and nu-
merous case series have shown that the two diseases can manifest concurrently, although the
strength of this association varies widely among distinct reports. An additional problem is the
difficulty of distinguishing between cutaneous Crohn disease and hidradenitis. In the last few
years, epidemiological cohort studies have revealed that 1.2%-23% of inflammatory bowel dis-
ease patients also have hidradenitis suppurativa. This wide variability is influenced by geo-
graphical variables and the biases inherent in the distinct data collection methods, among other
factors. There is a clear predominance of Crohn disease over ulcerative colitis. When hidradeni-

*Autor para correspondencia.

Correo electronico: laurasalgado.derma@gmail.com (L. Salgado-Boquete).

0001-7310/© 2016 Elsevier Espana, S.L.U. y AEDV. Todos los derechos reservados.



Epidemiologia de la hidradenitis supurativa y de la enfermedad inflamatoria intestinal 9

tis suppurativa and inflammatory bowel disease manifest concurrently, the bowel disease is
more severe and shows a predominance of colon involvement.

© 2016 Elsevier Espafa, S.L.U. and AEDV. All rights reserved.

La hidradenitis supurativa (HS) es una enfermedad inflamato-
ria cutanea que se caracteriza por la aparicion de nodulos
dolorosos, abscesos y fistulas, fundamentalmente en axilas,
nalgas, region submamaria y region perineal. Se trata de una
patologia crénica, recurrente y con gran impacto en la calidad
de vida'. La HS afecta mas a mujeres, fundamentalmente
jovenes, y como factores de riesgo asociados destacan el so-
brepeso y el tabaco, ademas de existir una importante carga
familiar (con un 38% de familiares afectados —aunque esta
cifra podria estar infraestimada—)2. La asociacion de la HS con
la enfermedad inflamatoria intestinal (Ell), en especial con la
enfermedad de Crohn (EC), es bien conocida, pero la fuerza
de esta varia en los estudios publicados hasta el momento.

La mayor parte de los estudios publicados que analizan as-
pectos epidemioldgicos de la HS se han realizado en pobla-
cion del norte de Europa o Estados Unidos. No existen, al
menos en la bibliografia por nosotros revisada, estudios al
respecto en poblacion espaiola. La variabilidad en relacion
con los datos de prevalencia comunicados para la entidad es
la norma, probablemente atribuible a las diferencias pobla-
cionales y metodoldgicas de los distintos estudios disefados
para estimar este parametro. Multiples publicaciones citan
unos valores de entre el 1y el 4%, haciendo referencia a los
datos obtenidos en el estudio de Jemec et al realizado en
poblacion danesa en la década de los noventa del pasado
siglo, y representan la prevalencia de periodo (1 afo) calcu-
lada en poblacion no seleccionada y la prevalencia puntual
en poblacion joven, respectivamente®. Otro estudio posterior
publicado en 2008 por Revuz et al*, realizado mediante en-
cuestas remitidas a poblacion francesa mayor de 15 afos,
estima una prevalencia de HS del 0,97%. El Unico estudio
poblacional realizado para calcular la prevalencia de la HS
se ha realizado en Estados Unidos (Minnesota)® y estima un
valor del 0,13%, el cual es sustancialmente inferior a los
previamente comunicados. Esta diferencia puede atribuirse
a cuestiones metodoldgicas, al tratarse este de un estudio
poblacional, y a las sobreestimaciones que probablemente
hagan otros estudios en los que se asume el diagndstico sobre
la base de encuestas contestadas por los pacientes sin otra
confirmacion objetiva. Otros trabajos norteamericanos con-
firman prevalencias inferiores al 1 por 1.000, como el de
Cosmatos et alé, un estudio retrospectivo realizado a partir
de una base de datos de pacientes asegurados, que estima
un valor del 0,053%, y el de Shlyankevich et al’, otro estudio
retrospectivo de casos y controles, que determina una pre-
valencia del 0,08%.

La discordancia entre prevalencia en Europa y Estados Uni-
dos podria deberse no solo a diferente metodologia o matices

en los criterios diagnosticos, sino a una diferencia geografica
real. Una dificultad afadida para el estudio de su prevalencia
es que se trata de una enfermedad que no resulta de un inme-
diato diagnodstico, porque implica areas cubiertas de manera
habitual por la ropa y que podria estar infradiagnosticada,
sobre todo en los casos mas leves.

Con respecto a la distribucion etaria, la enfermedad habi-
tualmente debuta tras la pubertad, generalmente al inicio
de la tercera década, y suele permanecer activa durante la
tercera y cuarta décadas de la vida. Ademas, se ha observa-
do que en las mujeres existe con frecuencia una mejoria tras
la instauracion de la menopausia; por tanto, suelen ser va-
rones los pacientes que mantienen actividad de la enferme-
dad a partir de los 50 afnos®. Sin embargo, se ha descrito la
HS pediatrica, de inicio prepuberal, y también existen pa-
cientes en los que la enfermedad ha debutado en edades
tardias. En la serie del Hospital Parc Tauli, que comprende
actualmente 177 pacientes, el 5,6% debuto con la enferme-
dad por encima de los 40 anos.

En relacion a la distribucion por sexos se ha observado que
la HS es mas frecuente en mujeres que en varones®. A partir
de los datos de los estudios publicados se cuantifica que la
ratio mujer:varon es de aproximadamente 3:1. Un estudio
holandés retrospectivo’ ha observado en las mujeres un ini-
cio de la enfermedad a edades mas tempranas, una mayor
frecuencia de lesiones mamarias e inguinales y de historia
familiar de HS, mientras que en los varones ha determinado
una mayor frecuencia de enfermedad grave, lesiones gliteas
y perianales e historia personal de acné grave.

La distribucion racial o por etnias ha sido un tema escasa-
mente abordado en la literatura cientifica, y hay muy pocos
trabajos que proporcionen datos objetivos al respecto. Un
reciente estudio retrospectivo en poblacion norteamericana
ha mostrado que la HS es mas frecuente en la raza negra'.

En cuanto a la Ell, que incluye tanto la EC como la colitis
ulcerosa (CU), se estima que su prevalencia en Estados Uni-
dos esta en torno al 0,201 y al 0,238%, respectivamente.
A nivel internacional, la prevalencia mas alta se encuentra
en Europa, que se estima en el 0,505% en Noruega' para la
CUy el 0,319% en Italia para la EC'3. Existe un gradiente
norte-sur'* que, sin embargo, tiende a desaparecer, ya que
Australia y Nueva Zelanda estan entre las tasas de incidencia
mas elevadas del mundo™ . La incidencia de la Ell esta en
incremento, quiza debido a un cambio de factores de riesgo
ambientales, la urbanizacién creciente, el mejor conoci-
miento de la enfermedad por parte de médicos y de la socie-
dad y, también, por disponer de mejores herramientas
diagnosticas'. De esta manera, la menor prevalencia de Ell
descrita en paises en vias de desarrollo podria deberse tanto
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a la menor capacidad de diagndstico por menor acceso de la
poblacion a sistemas de salud como a una menor exposicion
a factores de riesgo.

La edad en la que la Ell se desarrolla mas frecuentemente
esta entre los 15 y los 40 afos, con un segundo pico de inci-
dencia entre los 50 y 80 anos (distribucion bimodal)™. En
cuanto al sexo, parece que existe una débil predominancia
femenina para el desarrollo de EC y una débil masculina para
la CU, aunque en zonas de baja incidencia esto puede no
cumplirse. Por otro lado, es mas frecuente en la raza blanca
frente a otras razas, aunque también se observa un aumento
de la prevalencia en otras razas cuando emigran a zonas
urbanizadas®. Por lo tanto, parece que a la susceptibilidad
genética (el 10-25% de los pacientes tiene algln familiar con
diagndstico de Ell)?° también se anaden factores ambientales,
con un papel central del estilo de vida y la microbiota, que
podrian desencadenar la disregulacion del sistema inmune?'.

La asociacion de la Ell y la HS ha sido estudiada con interés
por presentar similitudes importantes en cuanto a epidemio-
logia: afectan a personas jovenes, con una influencia notable
del tabaco en su desarrollo, y tienen predisposicion familiar.
Ademas pueden considerarse enfermedades autoinflamato-
rias, ya que estan causadas por la alteracion de la inmunidad
innata, con un papel central del TNFa y de alteraciones en
los mediadores de la inflamacion y los receptores de apop-
tosis?. Una de sus caracteristicas comunes es la ausencia de
autoanticuerpos especificos o linfocitos T especificos, pero
con presencia de infiltrados de neutrofilos recurrentes que
perpetlan la inflamacion. La HS se ha asociado histéricamen-
te con enfermedades como el acné, el quiste pilonidal o la
celulitis disecante del cuero cabelludo, ademas de con la Ell
y mas concretamente con la EC, con la que comparte, en
cuanto a su fisiopatologia, el desarrollo de tractos fistulosos
y la formacion de granulomas y cicatrices.

Establecer un nexo entre ambas enfermedades supone un
doble beneficio: facilitaria el diagnostico de comorbilidad aso-
ciada tanto a la Ell como a la HS v, a su vez, respaldaria el uso
de tratamientos bioldgicos (anti-TNF) en la HS, ampliamente
validados en la Ell. Por este motivo existe un amplio nimero
de casos publicados que relacionan ambas enfermedades. Si
bien no son capaces de establecer la prevalencia real de la HS
en pacientes con Ell, su analisis exhaustivo permite obtener
datos sobre las caracteristicas de los pacientes en su presen-
tacion conjunta. La prevalencia de HS en pacientes con Ell en
los estudios previamente descritos es diferente y puede variar,
como veremos, entre el 1,2 y el 23% (tabla 1). Las diferencias
en el diseno de los estudios, las distintas prevalencias entre
regiones geograficas (Estados Unidos frente a Europa) y los
posibles errores en el diagndstico podrian explicarlas.

En este sentido, una revision de 61 casos de Ell y HS per-
mite establecer la hipdtesis de una mayor prevalencia de
afectacion colonica y perianal en los pacientes con EC que
también presentan HS?'. Por otro lado, se ha publicado re-
cientemente una serie de 7 casos en pacientes con EC y HS
en poblacion pediatrica?. Estos estudios ponen de relieve las
similitudes entre ambas enfermedades y permiten caracte-
rizar mejor los pacientes que las padecen, pero no estable-

cen su asociacion como un hecho significativo. Parece, por
tanto, evidente la necesidad de estudios de corte epidemio-
logico con intencion de calcular la prevalencia de la HS en
pacientes con Ell. Asi, un estudio holandés en el que se rea-
liza un cuestionario a 158 pacientes con Ell estima la preva-
lencia de lesiones sugestivas de HS en un 14% en la CU y un
17% en la EC%. Este mismo grupo plantea 4 afos después el
mismo cuestionario a 1.093 pacientes pertenecientes a la
sociedad holandesa de EC y CU, obteniendo resultados posi-
tivos del 26% de pacientes con EC y del 18% con CU, lo cual
elevaria al 23% la prevalencia de esta patologia en pacientes
con Ell?*. Se observa predominancia femenina, con un 76,9%
de mujeres con diagndstico de HS y Ell. Llama la atencion el
bajo porcentaje de pacientes fumadores, siendo solo de un
23%. Esta cifra contrasta con el alto porcentaje de tabaquis-
mo en la HS, que puede llegar hasta el 70-88,9%>%. El indi-
ce de masa corporal de los pacientes estaba por encima de
la media (26,3), lo cual si coincide con el papel atribuido al
sobrepeso y al sindrome metabélico en esta enfermedad
como perpetuadores de la inflamacion. En cuanto a la pre-
valencia familiar, esta parece ser ligeramente inferior en
pacientes con Ell (el 24 con respecto al 38% descrito en otras
series). Por otro lado, es mas frecuente el desarrollo inicial
de Ell (una media de 4 afios antes del desarrollo de HS) segun
los resultados de este estudio. Otro de los resultados rele-
vantes es la ausencia de cambios significativos en la distri-
bucion de la afectacion cutanea por HS en estos pacientes
con respecto a pacientes sin Ell: afectacion principal de las
ingles (52%), las axilas (44%) y las nalgas (37%), la region pe-
rianal es llamativamente la menos afectada (27%), dato este
Ultimo que contradice lo que habitualmente se ha asumido
en la HS asociada con la Ell. Por otro lado, se observa que los
pacientes con EC, ademas de tener mayor prevalencia de HS,
tienen enfermedad mas grave que los pacientes con CU.

En un estudio americano derivado del ya mencionado® se
valora el riesgo de padecer HS en pacientes con Ell en com-
paracion con la poblacion general, y es el primer estudio que
se realiza de estas caracteristicas?. Para la realizacion de
este estudio se seleccionaron 679 pacientes con diagnostico
de Ell entre 1970 y 2004 a partir del registro central de pro-
veedores de salud del condado de Olmsted (The Rochester
Epidemiology Project), de entre los cuales se identifica a 8
pacientes que cumplen criterios de HS. La incidencia calcu-
lada media en Ell fue de 0,55 casos por 1.000 habitantes-afho
(0,71 casos en EC y 0,42 en CU), con una prevalencia estima-
da del 1,2%. Comparada con la incidencia de HS en esta
misma poblacién se observa un riesgo relativo de padecer HS
en pacientes con Ell de 8,9, siendo sensiblemente mayor en
pacientes con EC (11,5) frente a los de CU (6,8). Ademas se
comparan las caracteristicas de estos 8 pacientes con las de
pacientes con HS sin Ell. Entre los hallazgos relevantes se
observa tendencia a padecer HS de mayor gravedad, ya re-
ferido en estudios previos, y la existencia de colectomia pre-
via y desarrollo de pouchitis en 2 de los 3 pacientes con HS
y CU. En cuanto a las zonas mas afectadas, no se encuentran
diferencias significativas, siendo las mas afectadas las axilas
y las ingles, sin observarse tampoco mayor afectacion de
region perianal en pacientes con Ell. Tampoco se observan
cambios en cuanto a otros factores de riesgo previamente
descritos como el sexo femenino, la obesidad o el tabaco,
que parecen también serlo en el caso de HS en pacientes con
Ell. Asimismo, la Ell precede a la HS. Llama la atencion la
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ausencia de antecedentes familiares de HS en los pacientes
diagnosticados de ambas enfermedades, lo que podria signi-
ficar que la Ell resulta un factor de riesgo anadido.

A pesar del limitado nimero de casos, este estudio permite
establecer una relacion entre ambas enfermedades, como la
repetida aparicion de series de casos hacia suponer. El pacien-
te con ambas enfermedades presenta caracteristicas diferen-
tes al resto de pacientes con HS, compartiendo el sexo
femenino, la obesidad y el tabaco como factor desencade-
nante, asi como las areas mas frecuentemente afectadas.

La existencia de estudios de corte epidemioldgico es de
gran importancia a la hora de establecer la relacion entre las
2 enfermedades; sin embargo, son de dificil disefo por la
necesidad de incluir a un nimero relevante de poblacion y
no caer en sesgos. Atendiendo a la evidencia cientifica publi-
cada, parece claro que son enfermedades que se asocian,
aunque probablemente no con la misma fuerza en todas las
regiones, por lo que seria de gran interés realizar estudios
en cada territorio que confirmasen los resultados.

El diagnostico de HS con afectacion perineal en pacientes
con EC puede suponer un reto diagnostico, ya que frecuen-
temente tiende a ser confundida con afectacion por la propia
enfermedad, porque ambas enfermedades pueden presen-
tarse con fistulas, sinus y granulomas a nivel histologico?.
Los datos de resonancia magnética perianal pueden dibujar
de forma muy detallada el mapa de la afectacion perianal en
los pacientes con EC, y esta seria la prueba de imagen de
eleccion en el caso de dudas diagnosticas. En general, las
lesiones de EC son mas ulcerativas, provocan cicatrices mas
retractiles y afectan al epitelio anorrectal y a la mucosa
rectal proxima. Puede afectarse la region esfinteriana, pro-
vocando incontinencia. En cambio, las lesiones de HS tienen
una menor tendencia a la ulceracion y a la afectacion endoa-
nal, se observan en areas distintas al periné, como las axilas,
y hay presencia de elementos comedonianos y pustulosos.
Asumida la asociacion entre ambas enfermedades, es im-
portante resaltar que la HS se presenta de manera general con
posterioridad al diagnéstico de Ell, por lo que resulta de espe-
cial interés la vigilancia de lesiones cutaneas en estos pacien-
tes. Sin embargo, existen casos en los que el orden se invierte,
por lo que seria asimismo importante la sospecha de Ell ante
sintomas digestivos en pacientes con HS. No parece indicado

hacer un cribado sistematico de Ell en los pacientes con HS
mediante estudios complementarios (colonoscopia, calprotec-
tina en heces), pero si una buena anamnesis dirigida a descar-
tar diarrea cronica, dolor abdominal crénico, sindrome
constitucional o heces con productos patolégicos.

La consulta monografica del Hospital Parc Tauli dispone en la
actualidad de datos de 177 pacientes con HS, de los cuales 8
estan diagnosticados de Ell (4,5%). Son pacientes jovenes,
con una edad media de 37,2 afos y con ciertas diferencias
respecto a los pacientes sin Ell: tienen una historia familiar
significativamente mayor de HS, mayor afectacion perianal
y escrotal y menor presencia de lesiones comedonianas, pus-
tulosas y nodulares. Concretamente, ningun paciente con Ell
presenta los comedones multiples que son tipicos de la HS.
Este dato apuntaria a un mayor peso del taponamiento foli-
cular en la patogenia de la HS no asociada a Ell, frente a una
mayor implicacion de los fendmenos autoinflamatorios en los
pacientes que si tienen Ell asociada.

En general existe la opinion muy extendida (aunque toda-
via sin datos publicados) entre los dermatélogos espaioles
que han empezado a trabajar con la HS de que la Ell no es
tan frecuente en nuestro medio en los pacientes con HS como
se ha llegado a describir previamente. La asociacion parece
existir, pero los datos que se publiquen en los anos venideros
arrojaran luz sobre su fuerza.

La HS y la Ell son enfermedades cronicas, recurrentes e in-
flamatorias del epitelio. De etiologia compleja y desconocida
parece que comparten mecanismos multifactoriales con in-
teraccion de genética y del ambiente y que se caracterizan
por una respuesta inmunolodgica alterada. Son enfermedades
con presencia relevante en la sociedad y que tienen un gran
impacto social por el tipo de paciente al que afectan: perso-
nas jovenes con repercusion a nivel personal y también eco-
noémico (bajas laborales). La asociacion de HS con Ell, y en
particular con la EC dadas sus similitudes, y la presentacion
conjunta han sido ampliamente descritas en la bibliografia,
pero no es sino recientemente que estudios de corte epide-
miologico establecen un estrecho vinculo entre ambas enti-
dades. Falta delimitar la fuerza de dicha asociacién en
diferentes poblaciones.

Relacion de estudios de corte epidemiolégico que muestran la prevalencia de la asociacion entre enfermedad inflamato-

ria intestinal (Ell) e hidradenitis supurativa (HS)

Tipo de poblacion

Prevalencia asociacion Ell-HS (%)

Estudio piloto 16

Cuestionario pacientes Ell
Paises Bajos

Cuestionario pacientes Ell 23

Paises Bajos

Autor Aho N

Van Der Zee et al®? 2010 158
Van Der Zee et al* 2014 1.093
Yadav et al?” 2015 679

Cohorte poblacional en Olmsted, 1,2

Minnesota, Estados Unidos
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