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INTRODUCCION

La enfermedad de Crohn (EC) es una enfermedad inflamato-
ria intestinal crénica que puede afectar de forma segmenta-
ria y transmural a cualquier parte del tracto digestivo, asi
como involucrar a otros 6rganos y sistemas. Entre las mani-
festaciones extraintestinales, se encuentra la afectacién
mucocutdnea, que es la segunda mas frecuente después de
la osteoarticular. Entre las lesiones que afectan a piel y mu-
cosas, queremos destacar una entidad poco conocida, la en-
fermedad de Crohn metastésica (ECM), para cuyo diagnosti-
co es necesario un alto indice de sospecha. Se trata de una
afectaciéon muy inusual caracterizada por la presencia de
lesiones cutaneas que afectan a dreas no contiguas del trac-
to gastrointestinal y se definen histolégicamente por la pre-
sencia de granulomas no caseificantes, dato clave para el
diagnéstico®. Presentamos el caso clinico de un varén de 11
anos diagnosticado de ECM.

CASO CLINICO

Varén de 11 afos que acude a consulta de Atencion Primaria
(AP) por una lesién en pene dolorosa, de un mes de evolu-
cion, con aumento progresivo del tamafio, sin otra sintoma-
tologia asociada. No referia traumatismos ni procesos infec-
ciosos. No presentaba antecedentes personales de interés. A
nivel familiar, tanto la madre como el tio materno estaban
afectos de EC.

En la consulta de AP, se observa una lesién balanoprepucial
eritemato-edematosa, sobreelevada, con forma lineal y do-
lorosas (Fig. 1). No presentaba otras lesiones asociadas ni
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adenopatias inguinales. El resto de la exploracion fue nor-
mal. Desde consulta, se realizé cultivo del exudado uretral
para bacterias, incluyendo Neisseria gonorrhoeae, Mycoplas-
ma, Ureplasmay hongos, que resulto negativo. Asimismo, se
solicité serologia para VHS-1y VHS-2, siendo negativo salvo
positividad para 1gG VHS-1. Se inicié tratamiento con aciclo-
vir hasta la espera de los resultados, sin mejoria, por lo que
se derivo a dermatologia infantil.

En la consulta de Dermatologia pediatrica, se realizé una
biopsia de la lesion, que fue informada de inflamacion créni-
ca granulomatosa no caseificante. Dados los antecedentes
familiares de EC y los hallazgos histologicos, se sospechd de
una ECM con afectacion cutanea, a pesar de la ausencia
de sintomatologia digestiva, por lo que se derivd a consulta de
Gastroenterologia Infantil. Ante la sospecha de EC, se solici-

Figura 1. Imagenes obtenidas en consulta de
Dermatologia
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t6 analitica sanguinea con perfil inflamatorio sin alteracio-
nes (proteina C reactiva <2,9 mg/I, velocidad de sedimenta-
cién globular 5 mm), presentaba niveles de calprotectina
fecal de 138,4 pg/g, asi como ecografia abdominal que mos-
traba datos de ileitis. Se completé el estudio con endoscopia
digestiva alta e ileocolonoscopia, mostrando datos de hiper-
plasia nodular linfoide a nivel ileal y leve hiperemia de la
mucosa colénica (SES - CD = 0). El estudio histolégico mostrd
minima inflamacion crénica, criptitis cronica focal e hiper-
plasia linfoide con predominio en ileon sin presencia de
granulomas. Con el diagndstico enfermedad de Crohn me-
tastasica se inici6 tratamiento con azatioprina (2,5 mg/kg/
dia) con buena evolucién y desaparicion de la lesién balano-
prepucial.

DISCUSION

Las manifestaciones mucocutaneas de la EC presentan una
prevalencia en torno al 22-44% en la poblacién adulta y en-
tre un 7-24% en la poblacién pediatrica afecta de EC2. Estas
pueden clasificarse en diferentes tipos segtin el mecanismo
patogénico: lesiones especificas de la EC (de naturaleza
granulomatosa), lesiones reactivas y lesiones asociadas a la
EC (Tabla 1)%.

La enfermedad de Crohn metastasica es una manifestacion
cutdnea infrecuente de la EC cuya patogenia atn se desco-
noce. Las lesiones que la caracterizan, de origen granuloma-
toso, se describieron por primera vez por Parks y cols. en
19653, recibiendo la denominacién oficial de Enfermedad de
Crohn metastasica en 1970 por Mountain et al.*. Afecta de
manera similar a ambos géneros, estimando una prevalen-
cia en la poblacién adulta en torno 0,5-1%, pero dada su in-
usual manifestacion, probablemente esté subestimado®.

Tabla 1. Manifestaciones cutaneas de la enfermedad
de Crohn?

Lesiones especificas Cavidad oral

Gingivitis, queilitis, dlceras, nédulos,
mucosa en empedrado

Analy perianal

Fistulas, fisuras

Enfermedad de Crohn metastasica
Genital

Edema, eritema, fisuras, Ulceras
Lesiones hipertroficas

Linfedema

Condilomas

Extragenital

Abscesos, eritemas, tlceras, nodulos,
placas, costras, erosiones

Eritema nodoso

Pioderma gangrenoso

Aftas orales

Epidermiolisis bullosa adquirida
Poliartritis nodosa

Eritema multiforme

Lesiones reactivas

Lesiones asociadas Vitiligo
Eritema palmar
Pustulosis palmo-plantar

Hidradenitis supurativa
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Hasta 2018 se han descrito en la literatura 63 casos de pa-
cientes pediatricos con ECM, atendiendo a la revisiéon por
Schneidery cols., con una edad media de presentacion entre
9y 10 afios, aunque puede aparecer a cualquier edad™.

Clinicamente, la ECM tiene una presentacion muy heterogé-
nea: Ulceras, papulas, nédulos, placas induradas o costras,
que pueden ser dolorosa o pruriginosas o bien asintomati-
cas. Son caracteristicas las erosiones lineales similares a la
lesion por un corte (knife-cut sign). Las lesiones pueden ser
Unicas o multiples, pudiendo afectar a cualquier drea corpo-
ral o mucosas exceptuando boca y ano. Pueden aparecer de
manera solitaria o simultanea en diferentes localizaciones.
En nifios, la presentacion mas comun es la inflamacion/in-
duracion del area genital, fundamentalmente en vulva, pene
y escroto. En adultos, por el contrario, suele ser mas frecuen-
te en extremidades inferiores. La localizacion de la ECM no
parece correlacionarse con la sintomatologia cutanea®’.

No ha podido demostrarse relacion entre la ECM y |a activi-
dad de la enfermedad intestinal pero si se asocia con la loca-
lizacion de la enfermedad digestiva, siendo mas frecuente
cuando existe afectacion colénica o ilecoldnica’. Respecto a
la relacion temporal con la EC intestinal, la ECM puede prece-
der, ocurrir simultaneamente o seguir a los sintomas gas-
trointestinales. En los adultos, en el 80% de los casos, las le-
siones en piel aparecen afos después de haber diagnosticado
la EC. En nifos, por el contrario, la clinica cutanea suele pre-
ceder al diagnéstico de EC, de tal modo que hasta en un 85%
de los casos aparecen las lesiones sin haber diagnosticado la
enfermedad digestiva, como en nuestro caso. En este sentido
es importante destacar que, aunque muchos nifios se diag-
nostican a raiz de las lesiones cutaneas, hasta un 82% si que
presentan sintomas digestivos en el momento diagnostico,
pero estos suelen ser muy inespecificos, pasando desaperci-
bidos, retrasandose consecuentemente el diagndstico de
ECY”. También sefialar que, hasta el momento, no se ha ob-
servado relacion con la presencia de otras manifestaciones
extraintestinales de la EC. Hasta en un 81% de los casos pe-
diatricos presentan de forma concomitante afectacion peria-
nal (fisuras, fistulas, abscesos o eritema)”%.

La evaluacion de un paciente con sospecha de ECM requiere
una historia detallada y un examen minucioso de la piel y la
region periorificial, sospechandolo en aquel con lesiones cu-
taneas inespecificas que se acomparie de sintomatologia
digestiva o antecedentes familiares de enfermedad inflama-
toria intestinal. Posteriormente, se debera remitir a la uni-
dad de dermatologia para la toma de muestras del tejido,
siendo obligado para el diagndstico la presencia de granulo-
mas no caseificantes en la histologia. Tras la confirmacion
diagnostica, se derivara a gastroenterologia para continuar
el estudio, aun en ausencia de clinica gastrointestinal. Se
realizard gastroscopia, ilecolonoscopia con toma de biopsia
de las areas afectadas y sanas y posteriormente enteroreso-
nancia para estimar la afectacion de los tramos no explora-
dos durante el estudio endoscopico®. También seré necesa-
ria la realizacion de estudio sanguineo con hemograma,
bioquimica basica, perfil hepético, renal y férrico, asi como
reactantes de fase aguda y niveles de albumina. Solicitar los
niveles de calprotectina fecal puede ser Utiles para detectar
enfermedad digestiva en pacientes con y sin clinica intesti-
nal. La normalidad de las pruebas no excluye el diagnéstico
de EC, ya que este puede aparecer mas tardiamente™.



Respecto al diagnéstico diferencial, este deberad realizarse
con lesiones de histologia granulomatosa, como sarcoidosis,
tuberculosis, sifilis, infeccion por micobacerias, actinomico-
sis, infeccion fungica profunda, linfogranuloma venéreo y
granuloma inguinal®.

Sobre el tratamiento, actualmente no existe consenso sobre
el mismoy dependera de la situacion clinica, gravedad y ex-
tension de la enfermedad. Se ha visto que algunas lesiones
pueden regresar espontdneamente, pero la gran mayoria
persisten tras iniciar tratamiento o recidivan posteriormen-
te. El reconocimiento precoz de las mismas es importante,
ya que las lesiones de larga duracion pueden ser mas resis-
tentes a la terapia®®. Entre los tratamientos destacan: este-
roides (tdpicos, intralesionales o sistémicos), antibioterapia
con metronidazol, dapsona o tetraciclinas, sulfasalazina,
inmunomoduladores como metotrexato, azatioprina,
6-mercaptopruina, tacrolimus o ciclosporina e inhibidores
del factor de necrosis tumoral-alfa, como infliximab o adali-
mumab. El tratamiento quirdrgico se reserva para situacio-
nes de fracaso del tratamiento médico®’.

Como conclusion, hay que sefialar que la ECM es una mani-
festacion infrecuente de la EC. Puede localizarse en cual-
quier drea de la piel, siendo mas frecuente a nivel genital en
nifios, y puede preceder a la afectaciéon intestinal. Desde
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Atencion Primaria es fundamental que tengamos un alto
indice de sospecha ante todo paciente que acuda por lesio-
nes cutaneas inespecificas asociadas con sintomatologia
digestivas o antecedentes familiares de enfermedad infla-
matoria intestinal. Un diagnéstico erréneo puede conllevar
a tratamientos innecesarios e incluso a un retraso en la pro-
pia EC, como ocurrié en nuestro paciente. Para su diagnésti-
co, es clave el hallazgo histoldgico de granulomas no caseifi-
cantes en las lesiones cutaneas. Esto nos obliga a realizar el
estudio digestivo aun en ausencia de clinica intestinal. El
tratamiento elegido dependera de la extension y gravedad
de la enfermedad, sin existir una pauta uniforme en el mo-
mento actual.
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