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CARTAS - CASO CLINICO

Linfangiectasia e linfedema n
genital secundarios a doenca de °
Crohn metastatica™**

Prezado Editor,

Paciente do sexo masculino, de 34 anos, com doenca de
Crohn (DC) diagnosticada em 2006 e tratada com adali-
mumabe desde 2022, apresentou linfedema genital (LG)
persistente a partir de 2013. Testes sorologicos extensivos
para infeccbes sexualmente transmissiveis (IST), marcado-
res autoimunes e estudos de imagem foram realizados,
levando ao diagndstico de LG idiopatico em 2018. O paciente
foi submetido a circuncisdo em 2019, mas o procedimento
nao melhorou seus sintomas. Em 2023, ele foi encaminhado
para dermatologia em virtude de verrugas genitais com um
ano de duracao.

Ao exame fisico, foi observado edema genital afetando
predominantemente o pénis, causando deformidade dis-
tal frequentemente descrita como ‘‘pénis em saxofone’’
(fig. 1A). Varias lesdes papulosas da cor da pele, medindo 3
a 5mm, foram identificadas na haste peniana e no escroto,
algumas das quais eram umbilicadas, enquanto outras eram
pedunculadas (fig. 1B). O exame histologico de uma papula
revelou canais vasculares dilatados na derme papilar. A
coloracao imuno-histoquimica demonstrou expressao posi-
tiva de D2-40 (podoplanina) e CD31 pelas células endoteliais,
confirmando a origem linfatica das lesdes (fig. 2). Com
base nesses achados, as lesoes foram diagnosticadas como
linfangiectasia secundaria a LG. Outros testes sorologicos
para IST, autoimunidade e parasitas sanguineos mostraram
resultados negativos. Imagens com ultrassom e tomografia
computadorizada (TC) abdominopélvica revelaram edema
do tecido subcutaneo (TSC) peniano. Biopsia da base peni-
ana demonstrou infiltrado perivascular linfoplasmocitario na
derme profunda e TSC, sem evidéncia de microrganismos
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(fig. 3). Considerando a histéria da DC, o desenvolvimento
subsequente de LG com linfangiectasia e os achados histolo-
gicos, a condigao foi classificada como LG secundaria a DC ou
DC anogenital, uma forma de doenca de Crohn metastatica
(DCM).

Linfangiectasias sao vasos linfaticos dilatados na derme
superficial, ocorrendo tipicamente em areas de linfedema
preexistente. Esses vasos sao confirmados por coloracao
imuno-histoquimica positiva para podoplanina (D2-40), mar-
cador especifico para células endoteliais linfaticas. Na
literatura, os termos linfangiectasia e linfangioma sao
frequentemente confundidos e usados de maneira inter-
cambiavel, o que pode levar a confusdo diagnostica.’?
Linfedema peniano é condicao rara e cronica que pode ser
idiopatica ou secundaria a causas como neoplasias, cirur-
gias, radiacao, infeccoes (p. ex., IST, filariose, tuberculose),
sarcoidose, hidradenite supurativa ou DC.> As ferramentas
diagndsticas incluem ultrassom, TC ou ressonancia magné-
tica do abdome e da pelve, linfocintilografia e triagem para
IST, filariose e niveis de enzima conversora de angiotensina.
A biopsia é recomendada quando ha suspeita de etiologias
especificas.®™>

A doenca de Crohn anogenital (DCAG), também conhe-
cida como DCM ou granulomatose anogenital (GA), é
condicao rara e tem diagndstico desafiador, particularmente
na auséncia de sintomas gastrintestinais.®® A DCM envolve
inflamacéo granulomatosa em areas da pele ndo contiguas ao
trato gastrintestinal e frequentemente se apresenta como
nodulos, placas ou lesdes ulcerativas, afetando principal-
mente as extremidades, genitalia ou regido perianal.”® No
presente caso, essa apresentacao rara destaca os desafios
diagnosticos associados a DCAG. Uma revisao sistematica de
DCAG descobriu que o edema genital era a manifestacao cli-
nica mais comum tanto em homens quanto em mulheres.® Os
achados histoldgicos podem incluir granulomas (observados
em até 70% dos casos), infiltrados inflamatérios linfociticos e
de células plasmaticas e, ocasionalmente, linfangiectasia.®
Nesse caso, a auséncia de granulomas nao descarta o
diagnostico de DCM se outras caracteristicas estiverem pre-
sentes, e o uso de terapia anti-TNF (adalimumabe) poderia
ter suprimido a formacao de granulomas.

Um estudo de Shim et al. descreveu 41 casos de LG,
incluindo dez pacientes com diagnodstico anterior de DC e
quatro diagnosticados com DC durante a avaliacao do linfe-
dema. A maioria desses pacientes nao apresentava sintomas
gastrintestinais, e o LG era considerado manifestacao de
DCM. Em geral, LG aparece anos apos o diagnostico de DC em
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Figura 1

(A) Edema genital afetando predominantemente o pénis. Deformidade distal frequentemente referida como ‘‘pénis em

saxofone’’. (B) Lesoes papulosas da cor da pele localizadas na haste peniana e no escroto.

Figura 2

(A) Coloracao de Hematoxilina & eosina de lesdao papulosa, mostrando canais vasculares dilatados na derme papilar

(2x). (B) Coloracdo imuno-histoquimica com D2-40 positiva em células endoteliais, confirmando a origem linfatica das estruturas

vasculares (D2-40 2x).

adultos, mas pode ser a primeira manifestacao em pacientes
pediatricos.®°

O tratamento de DCAG ¢é desafiador pela auséncia de
diretrizes padronizadas. As op¢des de tratamento incluem
antibioticos orais, bioldgicos (anti-TNF, ustequinumabe) e
inibidores de JAK.®'? Intervencdes cirdrgicas, como dre-
nagem linfatica ou excisdao da lesao, podem melhorar os
sintomas, mas nao abordam a causa subjacente.®

Em conclusdo, a DCAG é condicdo rara com atrasos fre-
quentes no diagndstico. O edema genital é a apresentacao
mais frequente e, em alguns casos, a primeira manifestacao
da DC. O reconhecimento precoce de LG e linfangiectasia
em pacientes com DC é crucial para evitar intervencoes
cirdrgicas desnecessarias. O tratamento multidisciplinar
envolvendo imagem, histopatologia e experiéncia clinica é
essencial para obter os melhores resultados.



Anais Brasileiros de Dermatologia 2025;100(4):501150

Figura 3 (A-C) Infiltrado perivascular linfoplasmocitario observado na derme profunda e no tecido subcutaneo da base peniana
(Hematoxilina & eosina, 10x). (D) Visao detalhada do infiltrado perivascular linfoplasmocitario (Hematoxilina & eosina, 20x).
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