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RESUMEN

Las lesiones cutdneo-mucosas son unas de las manifestacio-
nes extraintestinales mas frecuentes de la enfermedad de
Crohn, pudiendo ser en algunos casos el primer sintoma de
la enfermedad intestinal. Describimos el caso de una mujer
de 45 afios que consulté por tumefaccion genital de 20 afios
de evolucion. Referia sintomatologia digestiva atribuida a
colon irritable desde hacia 15 afios. Dos meses antes de acu-
dir a la visita, concidiendo con un empeoramiento, habia
sido diagnosticada de enfermedad de Crohn colénica. En la
biopsia cutanea del labio menor se observaron granulomas
sarcoideos. Los estudios microbioldgicos (tinciones para mi-
croorganismos y cultivos) fueron negativos. Con el diagnés-
tico de enfermedad de Crohn metastasica vulvar se instauré
tratamiento con metronidazol, observandose una mejoria
del edema genital al cabo de 2 meses. El linfedema genital es
una manifestacion excepcional de la enfermedad de Crohn
metastasica, que puede preceder varios afos a la sintomato-
logia intestinal. El metronidazol parece ser una buena op-
cion terapéutica.

VULVAR LYMPHEDEMA. A RARE MANIFESTATION
OF METASTATIC CROHN’S DISEASE

Cutaneous-mucosal lesions constitute one of the most fre-
quent extraintestinal manifestations of Crohn’s disease and
in some cases may be the first symptom of intestinal disease.
We describe the case of a 45-year-old female patient who
sought medical help for genital tumefaction of 20 years’ evo-
lution. For the previous 15 years, she had been experiencing
digestive symptomatology attributed to irritable bowel syn-
drome. Two months before the consultation, and coinciding
with aggravation of the condition, the patient had been diag-
nosed with colonic Crohn’s disease. Skin biopsy of the labia
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minora revealed sarcoid granulomas. The results of micro-
biological studies (staining for microorganisms and cultu-
res) were negative. A diagnosis of metastatic vulvar Crohn’s
disease was made and, treatment with metronidazole was
started, which improved the genital edema after 2 months.
Genital lymphedema is an exceptionally rare manifestation
of metastatic Crohn’s disease that may appear several years
before intestinal symptomatology develops. Treatment with
metronidazole seems to be a good therapeutic option.

(Gastroenterol Hepatol 2001; 24: 297-299)

La enfermedad de Crohn (EC) es una enfermedad granu-
lomatosa croénica del tracto gastrointestinal, especialmen-
te del ileon terminal, cuya etiologia es desconocida. La
aparicion de lesiones granulomatosas estériles a distancia
del tubo digestivo define la denominada enfermedad de
Crohn metastdsical. Describimos el caso de una mujer de
45 afios con linfedema vulvar crénico que precedié 5
afios a la sintomatologia digestiva y 20 afios al diagnosti-
co de EC colénica.

OBSERVACION CLINICA

Una mujer de 45 afios de edad, con antecedentes de colelitiasis y tuber-
culosis pulmonar a los 19 afios, acudié a nuestro servicio por presentar
tumefaccién genital desde hacia 20 afios.

La sintomatologia se inici6 tras el nacimiento de su primer hijo, con un
engrosamiento difuso y progresivo de los labios mayores y menores.
Dada la existencia de adenopatias inguinales con presencia histolégica
de granulomas y sus antecedentes, fue diagnosticada de tuberculosis ge-
nital y ganglionar. A pesar de que no se aislé Mycobacterium tuberculo-
sis, recibi6 tratamiento especifico correcto durante 1,5 afios, sin mejoria
clinica. Desde los 30 afos referia episodios de estreiimiento y dolor ab-
dominal que alternaban con deposiciones diarreicas, cuyo diagndstico
clinico fue colon irritable. Dos meses antes de ser visitada por nosotros
presenté un empeoramiento de su sintomatologia digestiva, con aumen-
to del dolor abdominal y deposiciones sanguinolentas. La colonoscopia
y las biopsias establecieron el diagndstico de EC coldnica.

En la exploracion dermatoldgica destacaba la presencia de tumefaccién
en la zona genital (fig. 1), con engrosamiento e induracién difusos, que
predominaban en el clitoris y los labios menores. Ademas, en el labio
menor derecho existia un orificio que lo atravesaba (fig. 2). En la regién
perianal y el pliegue gliteo se observaban multiples fistulas y fisuras li-
neales y profundas. El estudio histopatolégico de una biopsia tomada
del labio menor puso de manifiesto una epidermis hiperpldsica y un
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Fig. 1. Tumefaccion del drea genital con engrosamiento difuso del clito-
ris y labios menores.

Fig. 2. Orificio que atraviesa el labio menor derecho.

gran edema dérmico, con espacios vasculares prominentes dispuestos
perpendicularmente a la superficie. Ademads, en la dermis papilar y en la
dermis reticular existian dos granulomas de tipo sarcoideo, dispuestos
alrededor de espacios vasculares y sin hematies en su interior, que pro-
bablemente correspondian a vasos linfaticos (fig. 3). Los granulomas es-
taban constituidos por células epitelioides y células gigantes multinu-
cleadas tipo Langhans, rodeadas de una corona de linfocitos (fig. 4). Las
tinciones de PAS y Ziehl-Nielsen fueron negativas, asi como los culti-
vos para bacterias, hongos y micobacterias. Ante los hallazgos histol6-
gicos y los antecedentes clinicos de la enferma se estableci6 el diagnds-
tico de enfermedad de Crohn metastdsica vulvar. Se recomendd
tratamiento con fomentos de permanganato potdsico 1/10.000 en la zona
perianal, asi como metronidazol oral (500 mg/8 h). A los 2 meses habia
disminuido la tumefaccion genital y se habian cerrado las fisuras peri-
anales. A pesar de que se pauté tratamiento de su enfermedad de base
con corticoides orales y azatioprina, la paciente opté por seguir trata-
miento homeopdtico, suspendiendo el metronidazol.

DISCUSION

El concepto de enfermedad inflamatoria intestinal (EII) define
una afectacién inflamatoria crénica del tubo digestivo de etio-
logia desconocida, que evoluciona con brotes y remisiones.
Puede presentar diversas complicaciones y manifestaciones
extraintestinales y comprende fundamentalmente 2 procesos:
la colitis ulcerosa (CU) y la enfermedad de Crohn (EC)*.

En la EII, la incidencia de manifestaciones extraintestina-
les oscila entre el 25 y el 36%, siendo las lesiones cutdne-
as las mds frecuentes (15%)'-*4, sobre todo si existe afec-
tacién coldnica.
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Fig. 3. Edema dérmico, ectasia vascular y dos granulomas sarcoideos,
en dermis superficial y profunda (H-E, x40).

Fig. 4. Granuloma sarcoideo, constituido por células epitelioides y cé-
lulas multinucleadas tipo Langhans, rodeadas por una corona de linfo-
citos, alrededor de un espacio linfdtico (H-E, x100).

Las manifestaciones cutdneas de la enfermedad inflama-
toria intestinal pueden dividirse en dermatosis granulo-
matosas, neutrofilicas e inespecificas. Las primeras se ca-
racterizan por la presencia de granulomas en la biopsia
cutdnea y son mds frecuentes en la EC que en la CU; pue-
den estar en contigiiidad con el tracto digestivo, como la
EC perioral, la EC perianal y la EC periestomal, o a dis-
tancia, lo que define la enfermedad de Crohn metastasica.
Las dermatosis neutrofilicas constituyen un grupo hetero-
géneo de procesos caracterizados por acumulaciones dér-
micas difusas y estériles de polimorfonucleares neutr6fi-
los; son mds frecuentes en las fases de brote de la CU y
comprenden el pioderma gangrenoso, la pioestomatitis
vegetante, el sindrome de Sweet y el sindrome dermato-
sis-artritis intestinal, entre otros. Las manifestaciones
inespecificas pueden aparecer tanto en la EC como en la
CU, destacando las aftas orales y el eritema nudoso. En
tres cuartas partes de los casos se trata de un solo tipo de
lesiones cutdneas; en conjunto, las mas frecuentes son el
pioderma gangrenoso y el eritema nudoso®?.

La enfermedad de Crohn metastdsica es una complicacién
muy infrecuente en el espectro de las manifestaciones cu-
taneas de la EC y se caracteriza por la presencia de granu-
lomas a distancia de las lesiones intestinales. Su etiopato-
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genia, al igual que la de la afectacién intestinal, es desconoci-
da. Se ha postulado la participacién de un mecanismo inmu-
nolégico, bien a través del depdsito directo de inmunocom-
plejos, o bien por un antigeno desconocido que, una vez en la
piel, desencadenaria un mecanismo de hipersensibilidad tipo
IV. Mycobacterium paratuberculosis, responsable de la en-
fermedad de Johne (enteritis crénica de rumiantes), es para
algunos autores un posible agente causal de 1a EC; sin embar-
g0, las investigaciones realizadas en biopsias cutdneas de EC
metastdsica mediante técnicas de amplificacion gendmica
(PCR) no han conseguido demostrar su presencia®.

La actividad de la EC metastésica en la piel no sigue un
curso paralelo a la sintomatologfa intestinal, aunque es
mds frecuente cuando existe una inflamacién activa o la-
tente del intestino grueso’. Las lesiones cutdneas pueden
ser muy polimorfas, incluyendo papulas, nédulos y placas
eritematosas, que se localizan sobre todo en las extremi-
dades inferiores*. Con gran frecuencia también se han
descrito lesiones ulceradas, similares al pioderma gangre-
noso, que afectan principalmente a los grandes pliegues y
a la zona genital (base del pene, escroto y vulva)’.

La afectacién vulvar es una manifestacién poco frecuente
de la EC metastdsica. La mayoria de los casos correspon-
den a pacientes adultos, aunque también se ha observado
en nifios>*1°. Clinicamente, cursa con eritema, tumefac-
cién y tendencia a la ulceracion, preferentemente asimé-
trica. También puede manifestarse como péapulas rosadas,
pustulas y nédulos, a veces acompafiados de adenopatias
satélites. Las pacientes pueden referir quemazon, disuria
y, si existe afectacién vaginal, leucorrea!’'2. La EC vul-
var no contraindica el embarazo, pero en ciertas ocasio-
nes puede ser necesario realizar una cesdrea'’.

En el estudio histopatolégico de las biopsias cutdneas se
observan granulomas de tipo sarcoideo que pueden afec-
tar a la dermis y la hipodermis. Estos granulomas estdn
constituidos por células epitelioides, células gigantes
multinucleadas y una corona de linfocitos. Para algunos
autores, la presencia de granulomas perivasculares con
areas de necrobiosis acompaiiantes es un dato histolégico
muy caracteristico de la EC cutdnea®!4.

El diagnéstico diferencial debe plantearse con otros proce-
sos que cursan con tumefaccién genital y/o presencia histo-
16gica de granulomas, como la sarcoidosis's, la tuberculo-
sis, la lepra tuberculoide, las infeciones por micobacterias
oportunistas ambientales, el granuloma a cuerpo extrafio, el
granuloma anular, algunas infecciones fungicas, el linfo-
granuloma venéreo, procesos neopldsicos pélvicos o retro-
peritoneales que provocan obstruccién de los vasos linfati-
cos regionales y, si se trata de un nifio, no debemos olvidar
la posibilidad de abusos sexuales>®!%16,

En ausencia de sintomas gastrointestinales puede ser bas-
tante dificil llegar al diagndstico de EC metastésica'>!*. En-
tre las diferentes pruebas complementarias a realizar desta-
can: multiples biopsias cutdneas con tinciones especiales y
observacién con luz polarizada, cultivo de la lesiéon para
hongos y micobacterias, un enema opaco y una endoscopia
digestiva (fibrogastroscopia y/o colonoscopia)®.

El tratamiento de la EC metastdsica con afectacion vulvar
es el mismo que en la enfermedad intestinal. Como opcio-

nes terapéuticas se han utilizado corticoides topicos, intra-
lesionales y sistémicos, dapsona, sulfasalazina e inmunosu-
presores (6-mercaptopurina, azatioprina y ciclosporina),
con resultados variables. La mayoria de autores apuntan
que el metronidazol parece ser uno de los tratamientos mas
efectivos, por sus propiedades antimicrobianas, antiinfla-
matorias e inmunosupresoras**!*. En casos de EC perianal
rebelde a los tratamientos clésicos, recientemente se han
publicado resultados prometedores con la administracién
de anticuerpos monoclonales frente al factor de necrosis tu-
moral (infliximab). Aunque no existen estudios sobre su
utilidad en la EC metastésica, su paralelismo clinico-pato-
l6gico con otras manifestaciones de la EC hacen pensar
que, tal vez, constituya una buena alternativa terapéutica'’.
En conclusién, este caso ilustra la dificultad que supone
llegar al diagndstico de EC si no existe sintomatologia di-
gestiva. Creemos que nuestra paciente padecia desde los 25
afios una EC vulvar y que 5 afios después se inici6 la EII,
cuyo diagndstico inicial fue colon irritable. Cuando las ma-
nifestaciones clinicas se hicieron mds intensas se pudo es-
tablecer el diagndstico definitivo de EC, lo que sin duda fa-
cilité el reconocimiento del linfedema genital como una
manifestacion extraintestinal de su enfermedad de base.
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