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Describimos el caso de una mujer de 70 afios, con antecedentes recientes de sindrome de Sweet, que consulté por una lesion cutanea pseudocondilo-
matosa en la region perianal y desarrollo posterior de edema vulvar. No mostraba sintomas intestinales y el diagnéstico de la enfermedad de Crohn se
baso en el hallazgo de granulomas epiteloides en las biopsias cutaneas (perianal y vulvar) realizadas. Creemos que esta peculiar forma de presentacion
cutanea perianal podria incluirse en el espectro de la enfermedad de Crohn cutanea metastasica.

(Diez Recio E, Alonso Pacheco MPL, Zambrano Centeno B, Cuevas Santos J, De Eusebio Murillo E. Enfermedad de Crohn cutanea, perianal y vulvar. Med Cutan Iber Lat Am
2007;35:145-148)
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Summary

A 70-year-old woman, with medical background of Sweet syndrome is reported. She sought medical help for asymptomatic pseudopolypoid lesion
involving perianal region after a vulvar tumefaction. No intestinal signs of Crohn’s disease was obtained on basis of the granulomatous epithelioid
infiltration of biopsy specimens from vulvar and perineal. We believe that these peculiar form of perianal cutaneous presentation could be include in

the spectrum of the cutaneous metastatic Crohn’s disease.

Key words: perianal Crohn’s disease, vulvar metastatic Crohn’s disease, perianal skin tags.

La enfermedad de Crohn (EC) es una enfermedad inflamato-
ria intestinal crénica, de etiologia desconocida, caracteriza-
da por una inflamacién granulomatosa del tracto gastroin-
testinal. Puede manifestar diferentes lesiones cutaneo-
mucosas, clasificadas en especificas y no especificas
dependiendo de la presencia o ausencia histolégica de gra-
nulomas, respectivamente. Dentro de las manifestaciones
especificas se encuentran las lesiones perianales, que inclu-
yen fistulas, fisuras, abscesos, tractos sinusales y acrocordo-
nes; y la enfermedad de Crohn metastasica (ECM).
Presentamos el caso de una mujer de 70 afios con acro-
cordones pseudocondilomatosos perianales, cuyo estudio
conduijo al diagnéstico posterior de EC con afectacién peria-

nal, vulvar y colénica. Revisamos la posicion nosolégica de
las lesiones cuténeas perianales en la EC y su posible rela-
cién con la ECM.

Caso clinico

Mujer de 70 afios de edad, con antecedentes de Sindrome
de Sweet (SS) tratado satisfactoriamente con yoduro potéasi-
co el afio anterior; que consulté por una lesién perianal asin-
tomatica de un afio de evolucién, previamente diagnostica-
da de hemorroides. La exploracion dermatolégica objetivo
dos tumoraciones vegetantes pseudocondilomatosas, con-
gestivas y algo exudativas, asentadas a cada lado del tegu-
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Tabla 1. Clasificacion de la severidad de la enfermedad de Crohn
perianal

Leve

— Fisuraanal

— Fistula anal

— Absceso perianal

Moderada

— Tejido hipertréfico granulomatoso (orejas de elefante)

— Absceso de las glandulas analogas a las de Bartolino

— Mdltiples fisuras fistulizadas perianales con Ulceras profundas
y supurativas

Severa

— Erosiones y Ulceras excavadas

— Pérdida tejido perianal

— Enfermedad de Crohn metastésica afectando la vulva
— Fistula rectovaginal

mento perianal, con un eje mayor aproximado de 5 cm
(Figura 1). El estudio histopatolégico evidencié una epider-
mis erosionada y un infiltrado inflamatorio denso, con granu-
lomas no caseificantes, en la dermis. Los granulomas esta-
ban constituidos por células epiteloides y células gigantes
multinucleadas (Figura 2). No se observaron cuerpos de
inclusion. Las tinciones de PAS y Ziehl-Nielsen fueron nega-
tivas, asi como los cultivos para bacterias, hongos y mico-
bacterias. El estudio analitico revel6 una VSG de 22 (1-15)
mm en la 12 hora, leucocitos 11,92 (4,8-10,8) x 1.000/L,
hierro 22 (50-150) g/dL, ferritina 288 (15-120) g/dL, transfe-
rrina 168 (176-336) mg/dL, albumina 41,3 (52-64)%, alfa-
1-globulina 6,3 (2-4)%, alfa-2-globulina 14,9 (8-12)%,
gamma globulina 25,6 (11-22)%, titulo de C-ANCA (anti-
cuerpos anticitoplasma de neutréfilos) 1/320 (positivo >
1/40). El resto de exploraciones fueron normales (hemogra-

Figura 1. Tumoraciones vegetantes pseudocondilomatosas
en drea perianal.

Med Cutan Iber Lat Am 2007;35(3):145-148

E =
g 8 v
Figura 2. Granulomas no caseificantes, constituidos por

células epiteloides y células gigantes multinucleadas, en la
dermis de piel perianal.

ma, hemostasia, bioquimica elemental y sedimento orina,
acido folico, vitamina B, ,, enzima convertidora de angioten-
sina, VDRLy FTA, Mantoux, ANA y anti-MPO y anti-PR3 y
radiografia térax). Ante la sospecha clinica de una EC se rea-
liz una colonoscopia, no detect6 lesiones sugerentes de
dicha enfermedad.

Cuando la enferma acudi¢ a la consulta un mes més
tarde para iniciar tratamiento, referia hinchazén vulvar asin-
tomatico, de una semana de evolucién. La exploracién der-
matoldgica mostraba entonces, engrosamiento e induracion
difusa de los labios mayores, con predominio en el labio
izquierdo (Figura 3). El estudio histopatolégico fue similar al
anterior. Se estableci¢ el probable diagndéstico de EC coléni-
cay cutanea, perianal y vulvar.

La paciente recibioé tratamiento sistémico con 10 mg de
prednisona y 1.500 mg de metronidazol, diarios. Cinco
meses después, ante la falta de respuesta clinica de las
lesiones perianales, se realizaron dos infiltraciones locales
con corticoides en dicha localizacién; que resultaron asi
mismo infructuosas. A los siete meses de tratamiento la
enferma desarrollé un cuadro de pérdida de fuerza, diseste-
sias, disartria y ataxia que remitieron lentamente tras la sus-
pension del metronidazol, siendo diagnosticada de polineu-
ropatia periférica por dicho farmaco. En este momento y por
primera vez manifesté sintomas intestinales (cambio de
ritmo intestinal con estreflimiento y hematoquecia). Se reali-
z6 una segunda colonoscopia con biopsias multiples que
fueron compatibles con EC. El servicio de gastroenterologia
instauré tratamiento oral con 50 mg de prednisona y mesala-
zina 1.500 mg/dia. Hubo de suspenderse esta Ultima y susti-
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tuirse por 100 mg de azatioprina, una semana después, por
la aparicion de un exantema morbiliforme. Dos meses des-
pués se produjo el fallecimiento inesperado de la paciente
por broncoaspiracion en el curso de un ingreso hospitalario
para estudio de un aplastamiento vertebral, eventualmente
relacionado con el tratamiento esteroideo sistémico. Des-
pués de catorce meses de evolucion, en ningln momento se
consigio la resolucién completa de las lesiones perianales.

Comentario

La lesiones cutaneas son las manifestaciones extraintestina-
les mas comunes de la EC[1], afectando del 9 al 23% de los
pacientes[2]. Las manifestaciones cutédneas se han clasifi-
cado en tres grupos: especificas, donde se incluyen la afec-
tacion perianal, perifistular y periestomal, que son las lesio-
nes especificas mas frecuentes, asi como la enfermedad
metastésica; lesiones reactivas, preferentemente dermato-
sis neutrofilicas; y, finalmente, un grupo heterogéneo que
incluyen las lesiones cuténeas secundarias a la malabsor-
ciény al tratamiento[2].

La dermatosis neutrofilica mas frecuente en pacientes
con EC es el pioderma gangrenoso, pero hay algunos casos
asociados a SS. Este ultimo se ha descrito junto a enferme-
dad inflamatoria intestinal en aproximadamente 50 pacien-
tes. En enfermos con SSy EC es casi una constante la afec-
tacion del colon, en el 19% de los casos el SS precedio,
como en el caso presentado, al cuadro intestinal; en el 38%
fue simultaneo y en el 42,8% aparecié posteriormente. Los
brotes de SS casi siempre coinciden con los de la enferme-
dad intestinal. El tratamiento de eleccion, al igual que en las
formas idiopéticas, son los corticoides orales, y en los casos
recidivantes se han descrito excelentes resultados con el
yoduro potasico y el metronidazol oral[3, 4].

La afectacion perianal ocurre entre un 35-50% de los
pacientes con EC, y en algunas series hasta en un 80%. En
un 30% puede preceder al resto de las manifestaciones cli-
nicas durante meses o afios, y de ahf su importancia como
marcador diagnéstico de dicha enfermedad[5]. Hughes cla-
sifica las lesiones perianales en primarias y secundarias[6].
Las primarias serian fisuras, hemorroides ulceradas y Ulce-
ras cavitadas. Las secundarias incluirian acrocordones, fis-
tulas y estenosis anal. Las lesiones més frecuentes son las
fisuras y las fistulas. Tolia clasifica las lesiones segun el
grado de intensidad de la afeccion perianal en leves, mode-
radas y severas (Tabla 1), y excluye pequefios acrocordones
y fisuras asintomaticas que se descubran accidentalmente
en la exploracion clinical7].

En esta Ultima clasificacion se incluyen lesiones periana-
les con morfologia en “orejas de elefante” , asimilables a las

Figura 3. Edema difuso en labio mayor izquierdo.

que presentaba nuestra paciente, como una manifestacion
perianal moderada y la ECM vulvar en el grupo de las seve-
ras. Sin embargo no se menciona una posible relacion entre
ambos tipos de enfermedad perianal. Asimismo, en la mayo-
ria de los casos publicados en la literatura bajo el epigrafe de
ECM de localizacién vulvar, no se hace referencia a su posi-
ble vinculacién con EC perianal.

La ECM, inicialmente descrita por Parks, et al.[8], es una
manifestacion rara de EC, con menos de 100 pacientes des-
critos en la literatura médical9, 10]. Se caracteriza por la
presencia de granulomas de tipo sarcoideo en areas de piel
no contiguas al tracto gastrointestinall1, 2]. La afectacién
vulvar es una localizacion frecuente del Crohn metastasico,
de la que hemos encontrados 34 casos referidos[4, 11-26].
De éstos, la mayor parte sucede en adultos, aunque también
los hay en nifias[12, 15-17, 26]. Clinicamente cursa con eri-
tema, engrosamiento, dolor y tendencia a la ulceracion, pre-
ferentemente de forma asimétrica[19, 20]. De estos casos
publicados, siete de ellos también presentaban afectacion
perianal, con fisuras o acrocordones, aunque los autores no
refieren una posible relacion entre ambas localizaciones([4,
20-23, 26]. En nuestra paciente postulamos que la afecta-
cion vulvar podria estar relacionada con la severidad del
cuadro perianal y ser una extensién por contigtidad del
mismo. Este podria, por tanto, ser conceptualmente consi-
derado como una ECM de localizacién perianal, con progre-
sion posterior a la region vulvar. Ademas el hecho de que la
EC perianal y la rectal no se consideren un proceso patologi-
co continuo, apoyaria nuestra hipétesis[7].

El diagnéstico diferencial de la ECM de nuestra paciente
la planteamos con otros procesos que cursan con tumefa-
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cion genital y/o la presencia histoldgica de granulomas, que
pueden ser de origen infeccioso (linfogranuloma venéreo,
granuloma inguinal, sifilis terciaria, tuberculosis, actinomi-
cosis e infecciones micoéticas profundas), reacciones a cuer-
po extrafo, procesos neoplasicos pélvicos o retroperitonea-
les que provoquen la obstruccién de los vasos linfaticos
regionales o ser de causa desconocida (hidrosadenitis y muy
raramente sarcoidosis). Si se tratara de un caso pediatrico
hubiéramos incluido la posibilidad de abusos sexuales[17,
21]. En los acrocordones pseudocondilomatosos perianales
el diagnostico diferencial debe realizarse con las hemorroi-
desy los condilomas.

La EC perianal se considera un proceso extremadamen-
te refractario al tratamiento[ 7], y como la ECM no tiene trata-
miento especifico. Se han empleado corticoides (sistémicos,
tépicos e intralesionales), inmunosupresores (6-mercapto-
purina, azatioprina, ciclosporina, micofenolato mofetilo),
salazopirina, sulfasalazina, dapsona, metronidazol, oxigeno
hiperbarico, el desbridamiento quirdrgico o la reseccién qui-
rurgicalb, 21]. El metronidazol es uno de los farmacos méas

efectivos, basdndose en su actividad antimicrobiana, antiin-
flamatoria e inmunosupresoral4]. Recientemente, se han
empleado con resultados prometedores los anticuerpos
monoclonales frente al factor de necrosis tumoral (inflixi-
mab) en pacientes con EC refractario y en tres casos de
ECM, estos ultimos con mala respuesta clinica al tratamiento
con metronidazol, mesalazina, azatioprina y corticoides[24,
27, 28].

Conclusiones

El caso presentado ilustra una forma peculiar de presentacion
cutanea de la EC, con acrocordones perianales pseudocondi-
lomatosos, en “orejas de elefante” o simulando hemorroides;
cuya posicién nosoldgica dentro de las manifestaciones cuta-
neas de dicha enfermedad no esté bien definida. Su diag-
noéstico como una manifestacion especifica de la EC requie-
re un alto grado de sospecha, en ausencia de sintomas
digestivos, por lo que nos parece interesante su conocimien-
to por el colectivo dermatolégico.
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