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SINDROME ANOGENITAL DE JERSILD
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MACKINTOSH, ENRIQUE FISCH, JAIME FAIRMAN y CARLOS PETRONE

El Sindrome de Jersild o sindrome elefantidsico génito-anorectal es un
cuadro de gran interés desde el punto de vista urolégico, dermatolégico y gine-
colégico ya que se ubica en los limites de cada una de estas especialidades.
Producido por diversas causas, origina un estasis linfatico en las zonas ganglio-
nares o rectales (Degos) que llevara a la elefantiasis de las regiones: escrotal,
o vulvar, anal y perianal asocidndose a esto lesiones ulcerosas, fistulas o vegeta-
ciones crodnicas.

El enfermo que presentaremos desarrolld “un sindrome de Jersild” en el
curso de una enfermedad cutdnea llamada “acné conglobata” que toma diversos
territorios y que en este caso tomé también la regién perianal y genital produ-
ciendo un estado elefantidsico de tales proporciones que obligé a una terapéutica
quirargica de gran beneficio para el paciente.

Historia clinica N° 9743, afio 1961: J .O. Argentino, 35 afos de edad, casado

Fecha de entrada. 19 de octubre de 1961. Fecha de salida: 29 de setiembre de 196Z.

Antecedentes hereditarios y personales: Congestién pulmonar que dura 15 dias, tratada
con penicilina y estreptomicina. Amigdalectomia, Ictericia a los 16 afios. Opearcion de quiste
dermoideo sacro coxigeo en 1949.

Enfermedad actual: Comenzd a los 20 afios o sea 15 afios atrés, con abcesos en el cuello
que se abriercn espontaneamente drenando abundante pus Poco tiempo después presenta
lesiones idénticas en las nalgas y regiones inguino crurales. Fue operado varias veces efl
diversos hospitales sin mejoria. El proceso se extendié progresivamente a. veces con Intensos
dolores, que aliviaban con la salida de grandes cantidades de pus. Los diversos tratamientos
realizados con antibiéticos tampoco fueron efectivos.

FEstado actual: Servicio de Dermatologia. Abril de 1961. Enfermo palido y emaciado
con enorme dificultad para caminar.

La dermatosis asentaba sobre la regién cervical posterior y aunterior, en la pared anterior
del térax, sobre el esternén y regiones perianal e inguinoescrotal. En el cuello (figs. 1 y 2)
se apreciaban abscesos profundos abiertos al exterior por trayectos fistulosos que a la presibn
drenaban un pus amarillo de consistencia espesa. Maultiples cicatrices retractiles, queloids-
formes, espontineas unas, quirfirgicas otras deformaban la region. A lo ya referido se agre-
gaba en la regién anogenital (Fig. 3) un proceso productivo con abcesos, fistulas y cicatrices
irregulares y en puente. Por dichos orificios manaba pus que caia al suelo cuando el enfermo
se quitaba el chiripa que usaba desde largo tiempo atras para no ensuciar sus ropas. El escro-
to (Fig. 4) llegd a tener la forma de un oveide de algo mas de 35 ¢ms. en su eje mayor
por 20 cm. en sus didmetros menores. El pene quedaba totalamente oculto en esta masa
enorme y sblo se vefa en su lugar un orificio por donde salia orina. En las margenes del ano
la deformidad también ocultaba este orificio (Fig. 3).

Los datos de laboratoric de interés fueron los siguientes: A. compl. de orina: D. 1015
4cida, albGmina 1 gr. w. mucus, escasos cilindros hialincs, anemia de 3 millones de glébulos
rojos v 69 % de Hb. Eritrosedimentacion: 60 v 86 mm. En el pus de las fistulas no s=



Microfotografia N* 1 — Epidermis con hiperqueratosis y moderada
atrofia. Dermis engrosado que se contintia sin demarcaciéon con el
tejido celular.

Microfotografia N° 2. — Bandas fibrosas con espacios conteniettdo
liquido en partes coagulado.
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encontrd el bacilo de Koch que fue repetidamente buscado. Ta inoculacién al cobayo fue
negativa. Las reacciones de Wassermann y Kahn en sangre negativas. El estudio bacterio-
logico demostré la presencia de estafilococos patdgenos (coagulasa v manita positivos). El
anitiobiograma dio sensibilidad para la eritromicina++-, aureomicina4-+, cloromiceti-
na+-, cristalomicina4--4. Las reacciones de Frei también fueron negativas. La histologia
efectuada por el Dr. Abulafia sélo mostrd la presencia de grandes infiltrados histiolinfoci-
tarios con abundantes polinucleares sin que fuera posible demostrar hongos o gérmenes, es
decir un granuloma "inflamatorio inespecifico.

Se inicié un tratamiento con eritromicina en altas dosis, transfusiones reiteradas, gamma-
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Fig. 1.— Cuello: Se observan numerosos abscesos gue se abren en €l cuello y romunican entrv
si. También un abcese sobre el mango del esterndn.

Fig. 2.— Nuca: lesiones que toman el cuello y el cuero cabelludo. Son abscesos proiundos
que van disecando el cuero cabelludo v las regiones vecinas originados en los foliculos pilo-
sebdceos v que invaden los tejidos perifoliculares. De alli la designacién de celulitis disecante
o de foliculitis v perifoliculitis abcediens y suffodiens et sicosis capiliti. Se agrega a esto
wna reaccién fibrosa intensa que produce cicatrices hipertréficas, irregulares, bridas fibrosas
que pasan como un puente de un lugar a otro; comedones gigantes y multiples, fistulas
profundas, abcesos comunicantes con otros a distancia. Proceso eminentemente crénico que
toma cuero cabelludo, dorso y nalgas especialmente.
MAs frecuente antes de los antibidticos es excepcional en la actualidad.

elobulina, vacunacién antipidgena vy vitaminas. Mejorado el enfermo desde ¢l punto de vista
general, disminuyé la secrecion purulenta y calmaron los dolores, resolviéndose recién enton-
ces la terapéutica quirturgica.
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11 30 de noviembre de 1961, con anestesia general, se electud la reseccion amplia de piel
v tejidos enfermos de genitales v ambas regiones inguinocrurales, dejando al descubierto
ambns testiculos. funiculos v pene totalmente denudade (Kig 5 y + ). 1l material resecado
pesiba 4400 kilos. Por lo traumatizante que resultd esta operacion se realiza dos dias des-

Fig. 3

Figura § Figura 6

pués una segunda con los cirujanos plasticos. Se electlian diversos injertos libres, tomados
de zmbos muslos v abdomen v deslizamientos de colgajos tratando de cubrir el pene y las
regiones cruentas vecinas.

Durante ¢l posoperatorio se continfan las transiusiones de sangre total ¥ antibiéticos
de amplio espectro. A excepcién de algunos pequenios islotes de piel que prendieron, pese a
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Figura 8 Figura 9
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los cuidados observados los injertos fracasan, infectandose el enfermo con p10c1an1co La epi-
dermizacién casi total se obticne luego de dos meses y medio de cuidados y curaciones diarias
que efectian con toda dedicacién el personal técnico y subtécnico de la sala.

Después del fracaso de los injertos por la infeccién o por el terreno en que fueron
colocados, llamé poderosamente la atencién el poder reparador que permuti6 la epltellzamon
de la enorme superficie cruenta. Este hecho motivé el cambio de conducta en las sucesivas
operaciones, en las cuales dejamos de entrada las zonas operadas para su cicatrizacion y
epitelizacién por segunda.

" El 17 de mayo de 1962 se lleva a cabo la tercera intervencidén, bajo anestesia general,
resecandose la piel y celular de cara posterior de muslo derecho y nalga hasta la regién
sacra. Apbsito vaselinado. Se transfunden durante el acto, operatorio 1000 cc de sangre total.
Igual posoperatorio que el anterior con curaciones locales diarias con estreptomicina y terra-
micina por via oral. La cuarta y Gltima intervencién es realizada el dia 18 de 1962 resecandose
los tejidos enfermos del muslo y nalga izquierda hasta dejar los musculos al descubierto.

Quedaria aun por solucionar con una plastica el problema planteado por los testiculos
que se encuentran sumergidos bajo la piel de la region interna de los muslos (Fig. 7 y 8).

El protocolo anatomopatolégico del material de la primera intervencién estd firmado
por el Dr. V. Iarici (8276) y dice asi: Epidermis discretamente atrdéfica, hipertrofia del
conectivo papilar vy profundo con desaparicion de fibras elasticas, vasos sanguincos dilatados
v rodeados de un abundante infiltrado de células redondas, venas con sus paredes engrosadas
y trombosadas. Linfaticos dilatados. Elefantiasis). (Microfotografias 1 y 2).

El protocolo correspondiente a la tercera intervencién lleva el N¢ 84.741 y estd firmad»
por el Dr. Polak. Material remitido: Piel regién glitea y perineal: (31-5-62). Lesién
inflamatoria crénica con marcada esclerosis, focos histiocitarios y plasmociticos y zonas de
ectasia vascular.

Casi totalmente cicatrizado ‘el enfermo fue dado de alta el 29 de septiembre de 1962
continuando sus curaciones en Consultorio externo. Su estado general ha variado notablemente,
habiendo aumentado 20 kilos de peso y normalizado su recuento globular. Prueba del Rojo
Congo, 12 h. 48 %, 22 h. 66.% del colorante. El proceso inflamatorio que presentaba en al nuca
también ha curado, habiéndose reincorporado a su trabajo y a su vida normal. Ha continuado
en su domicilio tratamiento médico con estreptomicina, vacunas antipiégenas, antigeno metilico
y nicotibina. Su funcién sexual también es normal.

El sindrome elefantidsico ano-recto-genital es conocido desde 1875, afio en
gue Fournier describié con el nombre de sifiloma anorectal una infiltracién
hiperplasica anorectal con invasién de los tejidos vecinos y que atribuyo a la
sifilis terciaria.

. Poro tiempo después Trelat en 1877 y Audry y Puechavy describieron nuevos
casos ¥y agregaron nuevos sintomas como ser la coexistencia de fistulas y la
invasién' de los ganglios inguinales con éstasis Jinfatica a veces precediendo a
las lesiones reetales (Gouin: Nouvelle Practique, T. 8, pag. 304).

Desde esa época fue posible demostrar gue el proceso no era, por lo menos
en la gran mayoria de los casos, de naturaleza sifilitica. La terapéutica antisifili-
tica precozmente instituida no evitaba la progresién del cuadro, no existian ante-
cedentes de sifilis anterior o aparecian sifilis primarias después de la comproba-
cién del smloma

A través. del mempo diversas fueron las etiologias inculpadas: la blenorragla
por Louste en 1924; la tuberculosis que para Gougerot era la causa mas frecuente;
el estreptobacilo de Ducrey para Thibierge, Ravaut y Bord.

Una de las etiologias que tuvo gran predicamento fue la enfermedad de Nico-
las v Favre. En 1928 Frei y Koppel describen tres casos de este sindrome debido
a la linfogranulomatosis .y Jersild que habia estudiado a fondo el prohlema
v lo habfa atribuido a diversas etiologias estudia nuevamente sus casos con
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la intrademoreaccién recientemente descubierta y encuentra que en todos sus
enfermos era positiva. Luego de estos hallazgos se interpreté al sindrome de
Jersild como de naturaleza principalmente linfogranulomatosa. Sin embargo ya
en 1932 Gougerot y Cohen refieren que no siempre la reaccién de Frei es positiva
en este sindrome y el entusiasmo de los primeros tiempos en el sentido de homo-
logar la elefantfasis anogenital como enfermedad poradénica disminuyé hasta
considerarla una etiologia méis del sindrome.

Otra etiologia, poco considerada, pero que ya los clasicos la mencionan, es la
estreptoestafilocéecica. Interpretada como flora asociada en algunos casos, en
otros es la Unica hallada, como en dos casos de Gougerot. Es bien conocida la
importancia que como agente patégeno ha tomado en los ultimos afios el estafi-
lococo, al punto de pasar a primer plano de las causas infecciosas. En nuestro
enfermo a través de toda la evolucién de su enfermedad, no fue posible hallar
otro germen que el estafilococo patégeno. Ademds su enfermedad cutinea, des-
arrollada muy claramente en otras Zonas, corresponde a la llamada foliculitis ¥
perifoliculitis abcediens y suffodiens o mas sencillamente acné conglobata, en
cuya etiologia intervienen preponderantemente los piégenos, en un terreno espe-
cial, con tendencia fibroplastica.

Con respecto a la patogenia del proceso esta bien aclarado desde Audry, que
cualquiera sea el agente causal existe primero una obstruccién linfatica en los
ganglios inguinales o en los vasos linfaticos aferentes a dichos ganglios. En
gsegundo término un reflujo linfatico de la regién anogenital hacia los linfaticos
del meso recto. Tercero: Adenitis anorectal de Gerota. Cuarto: Estasis linfatica
entre las dos obliteraciones y de alli la infiltraciéon rectal y la invasion de la
piel ya anatomicamente determinadas”.

En sintesis, podemos decir con Clement Simon, que este sindromc anatomo-
clinico es debido a diferentes causas probablemente a través de lesiones linfa-
ticas. Se impone, por lo tanto ante cada caso, hacer un diagnostico diferencial
acertado con las elefantiasis producidas por erisipelas a repeticién, la bilharziasis
y la filariasis, estas ultimas raras en nuestro pafis.

Para ello el estudio clinico, histopatolégico, bacterioldgico, alergolégico. sero-
t6gico identificard el germen causal y orientara a una terapéutica adecuada.

TRATAMIENTO

Una vez mejorado el estado general, de haber indicado durante tiempo pro-
longado los antibidticos que el antibiograma evidencie como mas adecuados, si
el proceso se mantiene, es necesario proceder a una terapéutica quirurgica amplia,
que elimine todos los abcesos, fistulas y recovecos, guaridas de los gérmenes que
impiden la curacién final.

RESUMEN

Se presenta un caso de infeccion de larga data de las regiones anogenito-
crural y cervical, de origen estafilociceica que motivé una elefantiasis de carac-
teres poco comunes que §6lo curé mediante exéresis amplia de los tejidos afectados.

DISCUSION

Dr. Schiappapietra: Por fortuna, en la actualidad estos casos los vemos muy poco, pero
antafio los observabamos con alguna frecuencia.

Para confirmar la tesis de los comunicantes, diré que la etiologia es multiple y recuerdo
en enfermo en el que la infecciéon habia tomado no solamente la regién escrotal peneana
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suprapithica y perirectal, sino que se extendia en forma de refuerzo de breache hasta cerca
de la rodilla. Ese caso lo curamos completamente mediante la administracion de la vacuna
(antiDucrey) que recién se importaba al pafs.

Fue un caso tipico de proceso evolutivo que curd extraordinariamente. Las infecciones
secundarias y la intervencion de los linfaticos hacia trayectos profundos. La extension,
primitivamente, era superficial. Las formas que creiamos eran crisipelosas no curaban; eran
recidivantes.

Estoy plenamente de acuerdo con los relatores acerca de la forma en gue han tratadoe
2 este enfermo.




