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Se define la celiaquia como: “enfermedad sistémica de
caracter permanente, inmunomediada, provocada por
el gluten y prolaminas relacionadas, en individuos
genéticamente susceptibles, y caracterizada por una
combinacién variable de manifestaciones clinicas
dependientes del gluten, anticuerpos especificos,
haplotipos HLA DQ2 o DQ8 y enteropatia”.

Imagen: Enfermedad celiaca, dafio en el revestimiento
del intestino delgado.
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Pediatria Integral

PEDIATRIA INTEGRAL (Programa de Formacién
Continuada en Pediatria Extrahospitalaria) es el
6rgano de Expresion de la Sociedad Espafola de
Pediatria Extrahospitalaria y Atencién Primaria
(SEPEAP).

PEDIATRIA INTEGRAL publica articulos en
castellano que cubren revisiones clinicas y
experimentales en el campo de la Pediatria,
incluyendo aspectos bioquimicos, fisiolégicos y
preventivos. Acepta contribuciones de todo el
mundo bajo la condicién de haber sido solicitadas
por el Comité Ejecutivo de la revista y de no haber
sido publicadas previamente ni enviadas a otra
revista para consideracion. PEDIATRIA
INTEGRAL acepta articulos de revision (bajo la
forma de estado del arte o topicos de importancia
clinica que repasan la bibliografia internacional
mas relevante), comunicaciones cortas (incluidas
en la seccién de informacién) y cartas al director
(como férum para comentarios y discusiones
acerca de la linea editorial de la publicacion).
PEDIATRIA INTEGRAL publica 10 nimeros al afio,
y cada volumen se complementa con dos
suplementos del programa integrado (casos
clinicos, preguntas y respuestas comentadas) y
un numero extraordinario con las actividades
cientificas del Congreso Anual de la SEPEAP.
PEDIATRIA INTEGRAL se distribuye entre los
pediatras de Espafa directamente. SWETS es la
Agencia Internacional de Suscripcion elegida por
la revista para su distribucién mundial fuera de
este area.

© Reservados todos los derechos. Absolutamen-
te todo el contenido de PEDIATRIA INTEGRAL
(incluyendo titulo, cabecera, mancha, maqueta-
cion, idea, creacion) esta protegido por las leyes
vigentes referidas a los derechos de propiedad
intelectual.

Todos los articulos publicados en PEDIATRIA
INTEGRAL estan protegidos por el Copyright, que
cubre los derechos exclusivos de reproduccion y
distribucién de los mismos. Los derechos de
autory copia (Copyright) pertenecen a PEDIATRIA
INTEGRAL conforme lo establecido en la
Convencion de Bernay la Convencién Internacio-
nal del Copyright. Todos los derechos reservados.
Ademas de lo establecido especificamente por
las leyes nacionales de derechos de autor y copia,

Comisicn de Formacion Continuada

| SISTEMA NACIONAL DE SALUD |

Comisién

Temas de Formacién acreditados por la Comision de
Formacién Continuada de las Profesiones Sanitarias de
la Comunidad de Madrid, integrada en el Sistema de
Acreditacion de la Formacion Continuada de los Profe-
sionales Sanitarios de caracter Unico para todo el Siste-
ma Nacional de Salud. Ensefanza no reglada y sin
caracter oficial. Los créditos de formacién continuada no
son aplicables a los profesionales que estén formandose
como especialistas en Ciencias de la Salud. Puede
consultarse informacién sobre la acreditacion de forma-
cién continuada sanitaria en: www.madrid.org

n Continuada
delas Profesiones Sanitarias de
Ia Comunidad de Madrid

ninguna parte de esta publicacién puede ser
reproducida, almacenada o transmitida de forma
alguna sin el permiso escrito y previo de los
editores titulares del Copyright. Este permiso no
es requerido para copias de resimenes o
abstracts, siempre que se cite la referencia
completa. El fotocopiado multiple de los
contenidos siempre es ilegal y es perseguido por
ley.

De conformidad con lo dispuesto en el articulo
534 bis del Cédigo Penal vigente en Espafia,
podrén ser castigados con penas de multa y
privacion de libertad quienes reprodujeren o
plagiaren, en todo o en parte, una obra literaria,
artistica o cientifica fijada en cualquier tipo de
soporte sin la preceptiva autorizacion.

La autorizacién para fotocopiar articulos para uso
interno o personal seré obtenida de la Direccién
de PEDIATRIA INTEGRAL. Para librerias y otros
usuarios el permiso de fotocopiado sera obtenido
de Copyright Clearance Center (CCC) Transactio-
nal Reporting Service o sus Agentes (en Espafa,
CEDRO, numero de asociado: E00464), mediante
el pago por articulo. El consentimiento para
fotocopiado sera otorgado con la condicién de
quien copia pague directamente al centro la
cantidad estimada por copia. Este consentimien-
to no sera vélido para otras formas de fotocopiado
o reproduccion como distribuciéon general,
reventa, propdsitos promocionales y publicitarios
o para creacion de nuevos trabajos colectivos, en
cuyos casos debera ser gestionado el permiso
directamente con los propietarios de PEDIATRIA
INTEGRAL (SEPEAP). ISI Tear Sheet Service esta
autorizada por la revista para facilitar copias de
articulos sélo para uso privado.

Los contenidos de PEDIATRIA INTEGRAL pueden
ser obtenidos electrénicamente a través del
Website de la SEPEAP (www.sepeap.org).

Los editores no podran ser tenidos por responsa-
bles de los posibles errores aparecidos en la
publicacion ni tampoco de las consecuencias que
pudieran aparecer por el uso de la informacion
contenida en esta revista. Los autores y editores
realizan un importante esfuerzo para asegurar que
la seleccion de farmacos y sus dosis en los textos
estan en concordancia con la practica y recomen-
daciones actuales en el tiempo de publicacién.

Fundadaen 1995

No obstante, dadas ciertas circunstancias, como
los continuos avances en la investigacion,
cambios en las leyes y regulaciones nacionales y
el constante flujo de informacién relativa a la
terapéutica farmacoldgica y reacciones de
farmacos, los lectores deben comprobar por si
mismos, en la informacién contenida en cada
farmaco, que no se hayan producido cambios en
las indicaciones y dosis, o anadido precauciones
y avisos importantes. Algo que es particularmente
importante cuando el agente recomendado es un
farmaco nuevo o de uso infrecuente.

La inclusién de anuncios en PEDIATRIA
INTEGRAL no supone de ninguna forma un
respaldo o aprobacién de los productos
promocionales por parte de los editores de la
revista o sociedades miembros, del cuerpo
editorial y lademostracién de la calidad o ventajas
de los productos anunciados son de la exclusiva
responsabilidad de los anunciantes.

El uso de nombres de descripcién general,
nombres comerciales, nombres registrados... en
PEDIATRIA INTEGRAL, incluso si no estan
especificamente identificados, no implica que
esos nombres no estén protegidos por leyes o
regulaciones. El uso de nombres comerciales en
la revista tiene propésitos exclusivos de identifi-
cacion y no implican ningtn tipo de reconocimien-
to por parte de la publicacion o sus editores.

Las recomendaciones, opiniones o conclusiones
expresadas en los articulos de PEDIATRIA
INTEGRAL son realizadas exclusivamente por los
autores, de forma que los editores declinan
cualquier responsabilidad legal o profesional en
estamateria.

Los autores de los articulos publicados en
PEDIATRIA INTEGRAL se comprometen, por
escrito, al enviar los manuscritos, a que son
originales y no han sido publicados con anteriori-
dad. Por esta razoén, los editores no se hacen
responsables del incumplimiento de las leyes de
propiedad intelectual por cualesquiera de los
autores.

PEDIATRIA INTEGRAL est4 impresa en papel libre
de acido. La politica de los editores es utilizar
siempre este papel, siguiendo los estandares
ISO/DIS/9706, fabricado con pulpa libre de cloro
procedente de bosques mantenidos.
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El conocimiento y difusién de estas técnicas debe
hacerse desde la base, y tener un impulso direccional de abajo
arriba. Es evidente que la Pediatria de AP en estos tiempos

J. dela Flori Bru

no puede ni debe esperar que desde la Administracién
Sanitaria se promuevan medidas espontineas de mejora
de equipamientos en las consultas

Subdirector ejecutivo de Pediatria Integral.
Coordinador del Grupo de Trabajo de Tecnologias Diagnésticas de la SEPEAP (TECDIAP)

Editorial

I JORNADAS DETECNOLOGIAS DIAGNOSTICAS
EN LA CONSULTA DE PEDIATRIA DE ATENCION

PRIMARIA DE LA SEPEAP

diagnosticas de la SEPEAP (TECDIAP), es una gran

satisfaccién poder anunciar a los socios de la SEPEAP
y a los lectores de esta revista en general, la celebracién de
las I Jornadas de Tecnologias diagndsticas en la consulta de
Pediatria de Atencién Primaria de la SEPEAP, que tendrdn
lugar en Milaga, los dias 13 y 14 de marzo de 2020, bajo la
direccién del Dr. Sebastidan Ramos.

C omo coordinador del Grupo de Trabajo de Tecnologias

Han pasado 6 afios desde que la Junta, presidida en aquel
momento por el Dr. Venancio Martinez Sudrez, nos encargd
en el Congreso anual de la SEPEAP celebrado en Las Palmas
de Gran Canaria en octubre de 2013, la creacién de un Grupo
de Trabajo que se dedicase a la promocién y difusién entre
los socios de la SEPEAP y entre los pediatras de Atencién
Primaria (AP) en general, de tecnologias diagndsticas com-
plementarias utilizables en la consulta y orientadas fundamen-
talmente al aumento de la resolucién. Este Grupo de Trabajo,
de carécter multidisciplinario, formado por pediatras de AP,
enfermeras pediatricas de AP y médicos de familia interesa-
dos en el tema, no ha dejado de crecer desde su fundacién,
agrupando actualmente a 18 profesionales de toda Espaiia.

Desde estas paginas1-3) hemos llamado repetidamente la
atencion sobre el hecho de que la falta de medios adecuados
compromete decisivamente la calidad asistencial que puede
prestar el pediatra de AP, que experimenta un desfase notorio
entre su nivel de preparacién y su capacidad de resolucion, lo
que se traduce en cansancio, rutina y frustracién profesional
crecientes.

En los 6 afios de trayectoria del TECDIAP, hemos rea-
lizado talleres en los Congresos de la SEPEAP, siguiendo la

rotacién anual de Test de diagnéstico rapido (TDR), resto de
utillajes instrumentales y ecografia pedidtrica en AP, seccién
auténoma integrada en el Grupo de Trabajo y que coordina
Inés Osiniri. Se han publicado dos ediciones de la monografia
“Test de diagnostico répido en la consulta de Pediatria de
AP”#-5)y la monografia “Utillaje diagnéstico en la consulta
de Pediatria de AP”®), dirigidas todas ellas por Josep de la
Flor y Josep Mares, con la participacién de los miembros del
Grupo y otros reconocidos especialistas, y se han publicado
articulos de formacién continuada y capitulos especificos en
diferentes revistas y libros de texto nacionales(-11).

Por otra parte, hemos representado a la SEPEAP en el
Plan Nacional y Estratégico para el control de las resistencias
bacterianas (PRAN) de la AEMPS, desde su fundacién(12),
problema en el que los pediatras de AP tenemos mucho que
hacer y decir(3). Este ambicioso proyecto, de més de 6 afios
de desarrollo, ha conseguido en 2018 un compromiso vincu-
lante con las comunidades auténomas (CCAA) para implantar
el TDR para estreptococo en todos los Centros de Salud y
servicios de urgencia hospitalarios del Sector publico, com-
promiso que actualmente estd a punto de cumplirse en las
ultimas CCAA que ain no lo habian hecho, aunque hay que
trabajar para un uso adecuado del mismo, en la actualidad
muy mejorable(). En la misma linea, el PRAN est4 traba-
jando para ir ampliando esta cartera de pruebas rdpidas a la
determinacién de proteina C reactiva en sangre capilar y en
una siguiente fase al TDR para gripe. Ambas pruebas tienen
abundante evidencia a favor de su implementacién en AP(15)
como métodos utiles de discriminacién entre infecciones
viricas y bacterianas, incluso recientemente en trabajos de
pediatras de AP en nuestro medio(10).

PEDIATRIA INTEGRAL
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EDITORIAL

La actual junta directiva de la SEPEAP, presidida por
Fernando Garcia-Sala Viguer, en su determinacién de
potenciar la actividad de los Grupos de Trabajo, dar visi-
bilidad a sus acciones y difundir este conocimiento entre
los socios de la SEPEAP y pediatras de AP en general, ha
impulsado y da soporte explicito a la celebracién de unas
primeras jornadas monogréficas sobre este tema, en las que
en dos dias se va a presentar todo el material de trabajo del
TECDIAP, en formato de talleres, y en las que los asisten-
tes van a poder formarse exhaustivamente en la aplicacién
en sus consultas de una serie de técnicas complementarias
que son fundamentales y decisivas para aumentar el nivel
de resolucién, mejorar la satisfaccién profesional y la de los
usuarios, disminuir la dependencia de otros niveles asisten-
ciales, reduciendo el nimero de derivaciones a especialistas
y a servicios de urgencias, disminuir la préctica de exdmenes
complementarios externos y reducir el consumo de firmacos
innecesarios (especialmente de antibiéticos, con el impacto
que esto supone en el control de las resistencias bacterianas).
En resumen, se trata de presentar una serie de técnicas rea-
lizables en una consulta pedidtrica de AP, que modifican el
habitual diagnéstico empirico/subjetivo/no basado en prue-
bas a un diagnéstico etiolégico/objetivo/basado en pruebas
que disminuya en lo posible la incerteza diagnéstica, causa
fundamental de decisiones mejorables en Pediatria de AP,
optimizando al maximo la eficiencia asistencial.

El conocimiento y difusién de estas técnicas debe hacerse
desde la base y tener un impulso direccional de abajo arriba.
Es evidente que la Pediatria de AP en estos tiempos no puede
ni debe esperar que desde la Administracién Sanitaria se pro-
muevan medidas espontineas de mejora de equipamientos en
las consultas. Pero si debe conocer aquello que puede mejorar
su prictica profesional y presionar de manera constante para
que estos equipamientos vayan siendo lenta, pero progresi-
vamente mds completos.

En estas Jornadas, los asistentes van a tener informacién
exhaustiva sobre TDR, utillajes complementarios instrumen-
tales y una parte especifica y diferenciada sobre ecografia
pedidtrica. Nuestro objetivo fundamental es ir ampliando la
masa critica de pediatras convencidos de que el futuro de
la AP pediitrica y a cargo de pediatras pasa obligadamente
por aumentar nuestro nivel de resolucién.

Han pasado unos afios desde un editorial primigenio en
esta revista titulado “Mds alld del fonendo, el otoscopio y el
depresor lingual”®. Sin duda hemos avanzado, pero la tarea
que tenemos por delante sigue siendo abrumadora. Desde el

Grupo TECDIAP y con el apoyo inestimable de la SEPEAP,
invitamos a todos los socios y lectores de Pediatria Integral a
participar en estas Jornadas, con el objetivo de seguir dando
pasos en la direccién adecuada.
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Esofagitis y gastritis

A. Barrio Merino, G. Botija
Arcos, A. Recio Linares,

C. Garcia Rodriguez

Gastroenterologia Pediatrica. Servicio de Pediatria. \
Hospital Universitario Fundacién Alcorcén

Resumen

La patologia inflamatoria es6fago-gastrica del nifio es
objeto de interés creciente dada su elevada incidencia
y prevalencia, debido a la identificacion relativamente
reciente de nuevas etiologias como la esofagitis
eosinofilica.

La primera parte de esta revisién esta dedicada

a la esofagitis. Etiolégicamente, destacan: las esofagitis
infecciosas (candidiasica y herpética), la esofagitis

por reflujo y, la cada vez més frecuente, esofagitis
eosinofilica. En la segunda parte, dedicada a la patologia
gastrica, se definen con precisién los términos gastritis,
gastropatia y enfermedad ulcerosa péptica. Las causas
mas frecuentes de patologia gastrica son: la infeccién
por Helicobacter pyloriy la ingesta de AINEs.

Tanto para la gastritis como para la esofagitis, el
diagnéstico es endoscopico y requiere la toma de
biopsias, y el tratamiento se basa en la identificacién
del factor etiolégico y en la curacién mucosa, siendo
los farmacos mas empleados, los supresores del acido.

Abstract

Interest in gatroesophageal inflammatory

disease in infants and children is increasing

due to its high incidence, prevalence and given
the identification of new etiologies, such as
eosinophilic esophagitis or peptic disease caused
by Helicobacter pylori.

The first part of this review is dedicated to
esophagitis, where its principal etiologies are
infectious (like candidiasis and herpetic),

reflux esophagitis and eosinophilic esophagitis.
The second part focuses on gastric pathology.

The terms gastritis, gastropathy and peptic ulcer
disease will be precisely defined. The most
frequent etiology is Helicobacter pylori infection
and NSAIDs intake.

The diagnosis of most of these pathologies

is achieved via endoscopy and biopsies. The
treatment aims to identify the etiology and to heal
the mucosa, mainly by suppressing acid secretion.

Palabras clave: Gastritis; Esofagitis; Reflujo gastroesofagico; Esofagitis eosinofilica; Helicobacter pylori.

Key words: Gastritis; Esophagitis; Gastroesophageal reflux; Eosinophilic esophagitis; Helicobacter pylori.

Esofagitis

Esofagitis es sinénimo de disrupcion de
la mucosa esofagica sana. Las causas son
multiples. La gastroscopia es la prueba
esencial para su diagnéstico.

cosa esofdgica: tetraciclinas, doxi-
ciclina, clindamicina (responsables
de mis de la mitad de los casos),
AINEs, cloruro potisico, sulfato
ferroso, alprenolol, esteroides...).
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5. Enfermedades sistémicas: enferme-
dad de Crohn, enfermedad granulo-
matosa crénica, otras.

6. Misceldnea: Munchausen por pode-
res, tabaquismo pasivo...

* Ingesta, accidental o intenciona-

rupcién de la mucosa esofdgica.
Las causas de esta lesién son mul-
tiples, pudiendo ser agrupadas en®:
1. Quimicas:

S e define la esofagitis como la dis-

lica (EEo).

* Refluido desde el estémago y 3. Infecciosas: cindida, virus herpes
simplex (VHS), citomegalovirus

duodeno: pepsina, tripsina, dcido
y bilis.

* Ingesta de farmacos, cuando existe
un contacto prolongado con la mu-

(CMV), etc.

da, de cdusticos, lavavajillas, etc.
2. Inmunolégicas: alergia a proteinas de
leche de vaca (APLV) u otras protei-

nas alimentarias, esofagitis eosinofi-

4. Traumiticas: irradiacién tordcica y
sondas nasogdstricas prolongadas.

Sintomas y signos: los sintomas y
signos son comunes a las diversas etio-
logfas(V) y se resumen en la tabla I.

Sintomas de alarma: vémitos bilio-
sos, vémitos con gran esfuerzo, fallo
de medro, hemorragia digestiva, fie-
bre, letargia, hepatoesplenomegalia,
fontanela prominente, macro/micro-
cefalia, hipo/hipertonia, convulsiones,
sospecha de enfermedades metabélicas
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Tabla I. Sintomas asociados a esofagitis segiin edades

Lactantes y nifios pequefios Nifios mayores
Sintomas generales Sintomas especificos Epigastralgia, especialmente postprandial y nocturna
Llanto excesivo Hematemesis/melena Rausegs, regurgitacion y vomito
Irritabilidad Anemia norexia » . . ‘
Dolor célico Sindrome de Sandifer Tr_astc_)rnos especificos de la alimentacién, rechazo a la ingesta
Rechazo de la ingesta Aspiracion Pirosis n
Fallo de medro Sibilancias Dolor toracico
Regurgitaciones excesivas Apnea y estridor Odinofagia
Vémitos BRUE (evento breve, resuelto Saciedad precoz
e inexplicado) Hematemesis/melena
Sindrome de muerte subita Anemia

y comienzo de los vémitos después de
los 6 meses de edad@.

Su presencia obliga a realizar los

estudios necesarios para descartar etio-
logias graves e, incluso, potencialmente
mortales.

Esofagitis infecciosas

Aun siendo mas frecuentes en el paciente
inmunodeprimido, las esofagitis infecciosas
afectan también a nifios sanos.

* Virus herpes simplex: produce esofa-

gitis erosiva, tanto en el nifio inmu-
nodeprimido como en el inmuno-
competente. Los sintomas se carac-
terizan por: una intensa odinofagia y
disfagia, salivacién, con o sin fiebre,
y con o sin la presencia de herpes
labial u orofaringeo concomitante. El
diagnéstico es endoscopico, objeti-
vindose multiples erosiones redon-
deadas diseminadas con base de
fibrina y bordes elevados, conocidas
como ulceras en wolcdan. Excepcio-
nalmente, se observan lesiones vesi-
culosas caracteristicas de los virus
herpes, ya que cuando se realiza la
exploracion, las lesiones suelen estar
mds avanzadas. La histologia muestra
un intenso infiltrado mononuclear, y
son caracteristicas las células gigan-
tes multinucleadas y las inclusiones
eosindfilas intranucleares. La inmu-
nohistoquimica, la PCR o el cultivo
viral confirman la etiologia por VHS.
El tratamiento fundamental es de
soporte: mantener la hidratacién y
la nutricién, y la analgesia adecuada.
Puede ser 1til el empleo de omepra-
zol o un protector de barrera, como
el sucralfato. El tratamiento antiviral
con aciclovir o valaciclovir es deba-
tido pues, aunque acorta la duracién
de la enfermedad, no mejora la tasa
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de complicaciones y generalmente su  muestra un pico maximo sobre el 4°
instauracion es tardia. mes de vida. La enfermedad por reflujo
Dado el caricter oportunista del  gastroesofigico (ERGE) es aquella que
VHS, con afinidad por infectar epite-  se presenta con complicaciones, como
lios previamente dafiados, se han des-  la esofagitis y la estenosis, o con sinto-
crito esofagitis herpéticas en pacientes  mas que afectan a la calidad de vida del
previamente diagnosticadosde EEoo  paciente. Es mds frecuente en el con-
reflujo gastroesofdgico (RGE) y, vice-  texto de otras enfermedades de base.
versa, precediendo a su diagnéstico®.  En nifios mayores y adolescentes, cursa
* Candida spp: es la causa més fre-  con los sintomas tipicos de: pirosis, epi-
cuente de esofagitis infecciosa. Los  gastralgia y dolor torécico retroesternal,
sintomas de disfuncién esofdgicason  mientras que en lactantes, los sintomas
inespecificos. La candidiasis oralno  son muy inespecificos (Tabla I).
predice la lesién esofdgica, excepto en
el nifio inmunocomprometido. Son  Diagnéstico
factores de riesgo: los tratamientos Las pruebas de imagen (ecografia
con esteroides, orales o inhalados, y  abdominal en lactantes y transito bari-
los supresores del dcido. El diagnés-  tado eséfago-gastro-duodenal en nifios
tico se realiza mediante gastroscopia,  mayores) son utiles para diagnosticar
caracterizandose por placas blancas  malformaciones anatémicas causantes
que no desaparecen con el lavado ni  de esofagitis en la ERGE.
con el cepillado, a diferencia de los La pHmetria y la impedanciome-
residuos de leche u otros alimentos,  tria con pHmetria estdn indicadas
y se confirma con la demostracién  para: correlacionar sintomas persisten-
de hifas en las biopsias. Se trata con  tes con eventos de RGE, aclarar el rol
nistatina oral durante 2-6 semanaso  del reflujo dcido en la etiologia de la
fluconazol oral durante 10 dias (en  esofagitis y determinar la eficacia de

este caso se debe suspender, si exis-  la terapia de supresién dcida.

tiera, el tratamiento antidcido, pues La endoscopia digestiva con toma de
el pH dcido del estémago facilitala  biopsias permite el diagnéstico defini-
absorcién del fluconazol). tivo de esofagitis, filiar su causa, asi

. _ como evaluar posibles complicaciones.
Esofagitis por reflujo
Tratamientos no farmacolégicos

La actitud frente al reflujo gastroesofagico X L.
En lactantes, se recomienda dismi-

es muy diferente, segin se trate de un ot el vol laf .
reflujo simple o de una enfermedad por nuir el volumen y aumentar la frecuencia

reflujo. También es distinto el manejo en de las tomas. El uso de espesantes o for-
funcién de la edad. Los inhibidores de la mulas anti-reflujo (AR) no estin exentas
bomba de protones son los farmacos mas de efectos secundarios y no han demos-
importantes para su tratamiento. trado eficacia clara en la esofagitis. No se
recomienda el tratamiento postural, en
El reflujo gastroesofigico (RGE) es  decubito prono, por aumentar el riesgo

el paso pasivo del contenido gédstrico  de muerte stbita del lactante.
al eséfago, con o sin regurgitacién o La alergia a proteina de leche de
vémito. Es un proceso fisiolégico que  vaca (APLV) no mediada por IgE es



indistinguible clinicamente del RGE/
ERGE, por lo que estd indicado realizar
una prueba terapéutica de 2 a 4 semanas,
con férmula extensamente hidrolizada
o bien retirar los ldcteos de la dieta
materna en caso de lactancia materna.
La mejoria en 2 semanas y la reaparicién
de los sintomas al reintroducirlas, con-
firma el diagndstico de APLV.

En nifios mayores y adolescentes,
se recomienda elevar el cabecero de
la cama, el decubito lateral izquierdo,
reducir el sobrepeso/obesidad, asi como
retirar el tabaco y alcohol. Ademis,
es crucial una correcta educacién del
paciente y el apoyo de los padres.

Tratamiento farmacolégico

Los firmacos destinados a suprimir
el contenido édcido son los inhibidores
de la bomba de protones (IBPs) y los
antagonistas del receptor de histamina®
(H2AR).

Los IBPs aprobados para mayores
de 1 aflo son: omeprazol: 1-4 mg/kg/
dia cada 12-24 horas, maximo 40 mg/
dosis; esomeprazol: 10 mg/dia en meno-
res de 20 kg y 20 mg/dia en aquellos
que sobrepasan los 20 kg, méximo 40
mg/dia; y lansoprazol: 2 mg/kg/dia,
méximo 30 mg/dia. Son la primera
linea de tratamiento farmacolégico y
deben administrarse 30 minutos antes
de la ingesta.

El uso de H2AR, ranitidina 5-10
mg/kg/dia cada 8-12 horas, mdximo
300 mg/dia, estd relegado a los menores
de 1 afio o si los IBPs no estdn dispo-
nibles o estdn contraindicados. Pueden
producir taquifilaxia y tolerancia.

En nifios mayores y adolescentes con
sintomas tipicos, se recomienda realizar
una prueba diagnéstico-terapéutica de
4 a 8 semanas de H2RA o IBPs. Es
preciso evaluar periédicamente la dosis
minima necesaria, disminuyéndola pro-
gresivamente para evitar efecto rebote.

No se recomienda usar antidcidos
para el tratamiento crénico (pueden
ser utiles, de manera puntual, en ado-
lescentes en fase aguda) ni procinéticos
(eficacia no demostrada y alto riesgo de
efectos secundarios cardiacos y neuro-
l6gicos).

La funduplicatura de Nissen estd
indicada en pacientes con: compli-
caciones graves (apneas o episodios
amenazantes para la vida), fracaso del
tratamiento médico, sintomas refrac-

tarios tras excluir otras enfermedades
subyacentes y patologias crénicas con
alto riesgo de ERGE (parilisis cerebral
infantil, fibrosis quistica...).

Criterios de derivacién a
Gastroenterologia Pediatrica

Existencia de signos/sintomas de
alarma que sugieran enfermedad gas-
trointestinal subyacente, refractariedad
al tratamiento optimo tras 8 semanas e
imposibilidad de retirar de forma perma-
nentemente los tratamientos farmacolé-
gicos (6 a 12 meses)®.

Esofagitis eosinofilica (EEo)

Es una inflamacion esofagica crénica inmu-
nomediada, caracterizada clinicamente por
sintomas de disfuncion esofagica e histo-
légicamente por inflamacién predominan-
temente por eosindfilos(5).

Epidemiologia y evolucién natural

Desde su descripcién original en
adultos en 1978 y en nifios en 1983, se
observa un espectacular aumento de
incidencia, 1-20 casos por cada 100.000
habitantes/afio y una prevalencia de
entre 13 y 49 casos por 100.000 habi-
tantes/afio en Europa. Predomina en
varones, proporcién 3:1, con un pico
méximo a los 10 afios. La atopia es el
factor de riesgo mds importante (45-
90%), seguido de la alergia alimentaria
mediada por IgE.

La posible evolucién de la enferme-
dad a remodelacién fibrosa esofdgica y
formacién de estenosis, indican la nece-
sidad de tratamiento. No evoluciona a
malignidad®©).

Clinica

* Lactantes y nifios pequefios: difi-
cultades de alimentacién (vémitos,
regurgitaciones, rumiaciones) y fallo
de medro.

* Nifios mayores: vémitos, dolor
retroesternal, epigastralgia y tos
nocturna.

* Adolescentes y adultos: disfagia,
ERGE que no responde a IBPs,
impactacién y dolor tordcico no aso-
ciado con la deglucién.

Diagnéstico

La EEo es un diagnéstico endos-
cépico. Se recomienda la toma de, al
menos, 6 biopsias (esofago distal y pro-
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ximal). Ademds, en la primera explora-
cién, se deben tomar biopsias gdstricas y
duodenales para descartar otros trastor-
nos eosinofilicos gastro-intestinales. A
nivel macroscépico, son caracteristicos:
anillos (traquealizacién), mucosa engro-
sada y pélida, exudados blanquecinos,
fisuras longitudinales y estenosis, aun-
que el 10-30% de las gastroscopias no
muestran alteraciones. A nivel micros-
cdpico, se define por la presencia de > 15
eosindfilos por campo de gran aumento,
presentando una altisima sensibilidad y
especificidad, cercanas al 100%. Otros
hallazgos histolégicos adicionales,
incluyen: microabscesos eosindfilos,
hiperplasia de la zona basal, dilatacién
de los espacios intercelulares, estratifi-
cacién de eosindfilos en la superficie de
la mucosa, elongacién papilar y fibrosis
de la ldmina propia.

El diagnéstico diferencial es prin-
cipalmente con la ERGE, no siendo
excluyentes. Otros diagnésticos posibles
son: gastroenteritis eosinofilica, enfer-
medad de Crohn, infestacién parasita-
ria, acalasia, sindrome hipereosinofilico,
hipersensibilidad a firmacos, enferme-
dades reumatoldgicas, etc.

Tratamiento

El tratamiento se basa en el uso de
IBPs, corticoides orales deglutidos y/o
cambios dietéticos, pudiendo comenzar
con cualquiera de ellos®). En caso de
remisién clinica e histolégica, objetivada
mediante endoscopia, se debe continuar
con esa linea de tratamiento a la menor
dosis posible y, en caso contrario, cam-
biar a otra linea terapéutica.

IBPs

Inducen remisién histolégica (RH)
en el 50,5% de los pacientes®). Se realiza
un ciclo inicial de 8-12 semanas con dos
dosis al dia. Si se objetiva RH y clinica,
se disminuye a mitad de dosis y se man-
tienen durante 6 meses.

Dieta de exclusion
Presentan alta eficacia potencial sin

efectos secundarios®. Existen tres tipos

de dieta:

1. Nutricién enteral exclusiva basada
en férmula elemental. Eficacia del
95%, con rdpida mejoria, pero no es
bien tolerada, salvo en lactantes y
pacientes graves tratados con sonda
nasogiéstrica.

PEDIATRIA INTEGRAL

379



380

ESOFAGITIS Y GASTRITIS

2. Dieta de eliminacién empirica de 6,
4 0 2 alimentos. Eficacia moderada
(75% RH). Se basa en que el 90%
de los pacientes tienen 1-2 alimentos
causantes de su esofagitis.

3. Dieta de eliminacién dirigida, selec-
cionando los alimentos segtn prick
test. Muy poco eficaz, 57-77% RH,
pero bien tolerada.

Corticoides tdpicos deglutidos

Su eficacia se basa en el sistema de
liberacion del firmaco a lo largo del
es6fago. Se dispone de budesénida oral
viscosa y fluticasona propionato. Ambos
tienen que ser administrados en ayunas
y mantener la misma durante 1 hora. La
duracién del tratamiento y el control de
eficacia son iguales al de los IBP.

Corticoides sistémicos
Solo en pacientes con sintomas gra-
ves (disfagia, estenosis esofdgica).

Dilatacién endoscdpica

En caso de anomalias fibroestendti-
cas que condicionen disfagia o impacta-
ciones alimentarias pese a los tratamien-
tos previamente descritos®).

Gastritis

Gastritis: presencia de infiltrado inflama-
torio en la mucosa gastrica. Gastropatia:
trastorno gastrico que cursa sin infiltrado
inflamatorio. Erosion: lesién que no afecta
a la muscularis mucosae. Ulcera: lesion
que afecta a la muscularis mucosae.

La gastritis es un término histol-
gico y se refiere a la presencia de un
infiltrado inflamatorio en la mucosa
gastrica. Es un hallazgo muy fre-
cuente en los pacientes pedidtricos
que se someten a endoscopia digestiva
superior y se utiliza de forma indebida
para hablar de dolor abdominal epigds-
trico, dispepsia o cambios radiolégi-
cos inespecificos. Otros términos, en
relacién con la patologia géstrica son:
la gastropatia que se refiere al tras-
torno gastrico que cursa sin infiltrado
inflamatorio y la enfermedad ulcerosa
péptica (EUP) que engloba, tanto a
las erosiones (lesién que no alcanza la
muscularis mucosae) como a las tlceras
géstricas y duodenales(”) (lesion que la
sobrepasa).
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Tabla Il. Clasificacion de las gastritis y gastropatias de Dohil et ak10)

Erosivas y/o

hemorragicas No erosivas

Gastropatia por estrés
Gastropatias neonatales
Gastropatia traumatica
Antinflamatorios y otras
drogas
Gastropatia hipertensiva
Gastritis varioliforme
Gastropatia biliar
Gastropatia de
Schoénlein-Henoch
Gastropatia corrosiva
Gastritis o gastropatia
inducida por ejercicio
Gastropatia por
radiacion

Tumores

Cistinosis

Linfoma gastrico

Gastritis inespecifica

Gastritis por H. pylori

Gastritis de la enfermedad de Crohn

Gastritis alérgica

Gastropatia por inhibidor de la bomba de protones
Gastritis de la enfermedad celiaca

Gastritis de la enfermedad granulomatosa crénica
Gastritis por citomegalovirus

Gastritis eosinofilica

Gastritis colagena

Enfermedad de injerto contra huésped
Enfermedad de Ménétrier

Anemia perniciosa

Gastritis de las enfermedades autoinmunes

Gastritis flemonosa y enfisematosa, y otras gastritis infecciosas

Clasificacion de la gastritis

La clasificacion de Sydney 1996 es de
uso limitado en Pediatria. La clasificacion
de Dohil et al, es especifica de la edad
pediatrica.

La gastritis, en funcién del tiempo de
evolucién puede ser aguda, forma en la
que predomina un infiltrado de neutré-
filos; y crénica, con células mononuclea-
res, células plasmidticas, macréfagos y
linfocitos(®). Existen dos clasificaciones
ampliamente usadas para la gastritis. La
mds conocida es la de Sydney®), pero
tiene una utilidad limitada en la edad
pedidtrica La otra clasificacién que si es

especifica de la edad pedidtrica es la de
Dobhil et al19 del afio 1999 (Tabla II).

Enfermedad ulcerosa péptica
Clasificacion

Lesiones primarias: créonicas y duodenales.
Lesiones secundarias: agudas y gastricas.

La causa mis frecuente de erosién/
tlcera primaria en nifios es la infec-
cién por H. pylori [la lesion suele ser
crénica y se localiza en el bulbo duo-
denal (85%)], seguido de la ingesta de
AINEs, aunque hasta en el 20% se
desconoce la causa. Por su parte, la
erosién/tlcera secundaria es de inicio
agudo, de localizacién géstrica con
mayor frecuencia, y se asocia a situa-
ciones de estrés como: sepsis, shock,
lesiones intracraneales (Glcera de Cus-
hing) o grandes quemaduras (Glcera de

Curling)® (Tabla III).

Epidemiologia

La prevalencia de enfermedad ulcerosa
péptica en Pediatria, aumenta con la edad
y se ha descrito hasta en un 12,3% de
nifos con sintomas digestivos sometidos
a endoscopia digestiva superior.

La prevalencia de enfermedad pép-
tica en Pediatria oscila, segtn diferen-
tes estudios, entre el 2 y el 12,3%, y es

Tabla lll. Clasificacion etiolégica
de las ulceras pépticas

- Infeccién por Helicobacter pylori
- Inducida por farmacos (AINE)

- Estado hipersecretor de acido
(sindrome de Zollinger-Ellison)

- Ulcera de la anastomosis tras
gastrectomia subtotal

- Tumores (cancer y linfoma)
- Causas especificas infrecuentes

- Enfermedad de Crohn del
estémago o duodeno

- Gastroduodenitis eosinofilica
- Mastocitosis sistémica
- Lesién por radiacion

- Infecciones virales (CMV, herpes
simple)

- Colonizacién gastrica por
Helicobacter Heilmmanii

- Enfermedad sistémica grave

- Ulcera de Cameron (en el punto
donde una hernia de hiato pasa a
través del hiato diafragmatico)

- Ulcera idiopatica auténtica



mis elevada cuanto mayor es la edad
del nifio@. La presencia de sintomas
como: epigastralgia, sangrado digestivo,
estancamiento ponderal o bien presen-
cia de enfermedades crénicas, como la
enfermedad inflamatoria intestinal, ele-
van la probabilidad de existencia de una
erosién o ulcera de manera significa-
tiva2). Los factores de riesgo asociados
a erosién/tlcera gastroduodenal son: la
infeccién por H. pylori, segunda década
de la vida, sexo masculino, ingesta de
AINEs o aspirina, tabaquismo, enfer-
medad renal crénica, enfermedades
neurolégicas y artritis idiopdtica juve-
nildy,

Fisiopatologia

La enfermedad ulcerosa péptica es el resul-
tado final del disbalance entre los mecanis-
mos protectores y agresores de la mucosa.

Existen varios factores implicados
en el binomio dafio-proteccion de la
mucosa:

1. Secrecién dcida: es alta en lesiones
duodenales y baja en lesiones géstri-
cas, y estd desencadenada por distin-
tos estimulos, como son: acetilcolina
(nervio vago), gastrina y pepsina o
histamina.

2. Barrera mucosa y secrecién de bicar-
bonato: estimulada por las prosta-
glandinas, impidiendo el contacto
del dcido con la propia mucosa.

3. Factores genéticos: la secrecién de
gastrina y pepsina podrian seguir
ciertos patrones hereditarios(3).

Manifestaciones clinicas

Lesiones gastricas: dolor abdominal
durante la ingesta con saciedad precoz y
vomitos. Lesiones duodenales: dolor abdo-
minal postprandial y nocturno.

El sintoma mds frecuente es el dolor
abdominal localizado en el hemiabdo-
men superior. En el caso de las lesiones
géstricas, el dolor se exacerba durante
las comidas, con sensacién de saciedad
precoz y nduseas o vémitos. En el caso
de las lesiones duodenales, el dolor apa-
rece de forma caracteristica unas horas
tras la ingesta o durante la noche, por
aumento de la secrecién dcida. En oca-
siones, los nifios permanecen asinto-
miticos, lo que conlleva a una mayor
tasa de complicaciones, tales como:
sangrado, obstruccién o perforacion(4).

Diagnéstico

El diagnéstico se basa en la realizacion de
una endoscopia digestiva alta y en la toma
de biopsias.

Hasta finales de los 90, se empleaban
técnicas radioldgicas, como el trinsito
digestivo superior, prueba poco sen-
sible y con importante radiacion, que
ha sido desplazada por la endoscopia
digestiva alta que aporta informacion,
tanto macroscépica como histolégica. Se
deben tomar biopsias a nivel géstrico,
de cuerpo, antro e incisura angularis;
y de duodeno, sobre todo de bulbo.
Ante la sospecha de complicaciones, la

tomografia puede ser una prueba ade-
cuada(4),

Tratamiento

El tratamiento se basa en la combinacién
de esfuerzos dirigidos a tratar la causay a
la curacién mucosa.

El manejo de la enfermedad ulce-
rosa péptica consiste en: interrumpir el
agente agresor, tratar la causa especifica,
mejorar los sintomas y curar las lesiones
mucosas. Los firmacos utilizados con
este fin son los supresores del dcido,
H2RA ¢ IBP. Los primeros inhiben
de forma reversible y competitiva los
receptores H2 de las células parietales y
presentan taquifilaxia, es decir, pierden
efecto a largo plazo. El mas empleado
de este grupo es la ranitidina. Por su
parte, los IBPs se unen de manera irre-
versible a la bomba ATPasa H/K. Los
mis conocidos son: omeprazol, lanso-
prazol, esomeprazol y pantoprazol(15).

Gastritis por Helicobacter pylori

La infeccion por H. Pylori desempeia un
papel fundamental en el desarrollo de
diversas enfermedades digestivas como:
gastritis crénica, ulcera péptica y cancer
gastrico.

Se estima que la infeccién afecta a
aproximadamente el 50% de la pobla-
cién mundial@6). Es adquirida normal-
mente durante la infancia, sin embargo,
en comparacién con los adultos, los
nifios desarrollan con poca frecuencia
complicaciones. En regiones de alta
prevalencia, la tasa de reinfeccién, tras
la erradicacion, puede ser significativa
(hasta un 20% de reinfeccién al afio en
menores de 10 afios)17).
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Las recomendaciones para el diag-
néstico y tratamiento de la infeccidn
por H. Pylori difieren en nifios y
adolescentes respecto a los adultos,
por la diferente ratio riesgo-beneficio.
En nifios, en ausencia de enfermedad
ulcerosa péptica, definida como tlce-
ras o erosiones géstricas o duodenales,
la erradicacién de la infeccién por H.
Pylori no se asocia con una mejoria en
los sintomas. El objetivo principal en
los nifios con sintomas gastrointestina-
les debe ser estudiar las posibles causas
subyacentes y no solo la presencia de
infeccién por H. Pylori. Por tanto, no
estd indicado realizar estudio de enfer-
medad por H. Pylori en pacientes con
sintomas gastrointestinales inespecifi-
cos o dolor abdominal funcional. Del
mismo modo, que no debe realizarse
dentro del estudio de talla baja, en
pacientes con halitosis o como cribado
inicial de la anemia ferropénicas).

A diferencia de los adultos, las estra-
tegias “fest and treat” (diagndstico no
invasivo y tratamiento) no estdn indi-
cadas. Se realizard diagndstico invasivo
mediante endoscopia solo a aquellos
pacientes con sospecha clinica de enfer-
medad péptica ulcerosa. En aquellos
en los que se confirme la enfermedad
ulcerosa, estard indicado el tratamiento.
En los pacientes con gastritis asociada a
H. Pylori, en ausencia de enfermedad
ulcerosa, se valorard de forma individual
realizar tratamiento erradicador.

Las resistencias antibidticas son el
principal factor que afecta a la eficacia
de los regimenes terapéuticos actuales.
La prevalencia de resistencias varia en
funcién del drea geogrifica, la edad y
la administracién de terapias erradica-
doras previas sin éxito1?). En nuestro
medio, las resistencias a claritromicina
se acercan en muchos casos al 50%,
con resistencias a metronidazol entre
el 25-30% y cepas con dobles resisten-
cias (claritromicina y metronidazol) en
torno al 14%.

Es, por tanto, fundamental obte-
ner muestras para cultivo durante la
endoscopia con el objetivo de obtener
el patrén de sensibilidad antimicro-
biana y realizar una terapia erradicadora
adaptada (Fig. 1). Una vez instaurado el
tratamiento, es necesario que el médico
explique al paciente y a su familia la
importancia de la adherencia terapéu-
tica para mejorar las tasas de erradi-
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No

Desconocido

\

IBP-AMO-MET-14

dias (a dosis altas)

0 cuadruple terapia
con bismuto

Y

14 dias

cacién. El resultado del tratamiento
se debe evaluar, al menos, 4 semanas
después de completar la terapia, utili-
zando una de las siguientes pruebas: test
de aliento con UreaC13 (TAU-C13) o
una prueba de antigeno monoclonal en
heces. Cuando el tratamiento fracase, la
terapia de rescate debe individualizarse,
teniendo en cuenta: la susceptibilidad a
los antibiéticos, la edad del nifio y las
opciones antimicrobianas disponibles.

Otras gastritis infecciosas
(Tabla 1V)

Gastritis por citomegalovirus (CMV)

El citomegalovirus (CMV) es un virus omni-
presente que tiende a infectar el estomago
y el colon, sobre todo, en pacientes inmu-
nosuprimidos.

Los huéspedes inmunocompetentes
pueden estar infectados, y particular-
mente en los nifios, pueden presen-
tarse como enfermedad de Ménétrier.
Si hay gastritis presente, los sintomas
son inespecificos e incluyen: dolor epi-

Tabla IV. Causas de gastritis y
gastropatias infecciosas

Bacterianas

- H. Pyloriy otras especies de
Helicobacter, Mycobacterium
tuberculosis, Mycoplasma
pneumoniae, gastritis
enfisematosa y flemonosa

Virales

- Citomegalovirus, virus Epstein-
Barr, influenza A, herpes simple,
virus hepatitis C

Fuangicas
- Candida albicans, histoplasmosis,
Cryptosporidium

Parasitarias
- Q@iardia lamblia, ascariasis

PEDIATRIA INTEGRAL

Resistencia a claritromicina o
Tratamiento previo con claritromicina

IBP-AMO-CLA-

Si
v

Resistencia a metronidazol

Figura 1. Algoritmo

para seleccionar terapia
erradicadora en funcién
de la susceptibilidad
antibiética. /BP: inhibidor
de la bomba de protones;

Si No AMO: amoxicilina; CLA:
v v claritromicina; MET:
e e
dias (a dosis altas) IBP-AMO-MET- . )
o cuadruple terapia 14 dias Bismuto-IBP-AMO-MET;

con bismuto

géstrico, fiebre, nduseas y sangrado en
presencia de enfermedad ulcerosa. La
apariencia endoscépica puede variar,
desde una mucosa de apariencia nor-
mal hasta: engrosamiento de la mucosa,
eritema difuso, nédulos, pseudotumo-
res, erosiones y ulceras, que pueden
sangrar y perforarse. Aunque puede
afectar cualquier parte del estémago,
generalmente se localiza en el cuerpo
y fundus gastrico. Histolégicamente,
puede haber evidencia de inflamacién
aguda y crénica, con edema y necrosis.
El sello distintivo de la infeccién son los
cuerpos de inclusién intranucleares de
CMV, que se encuentran en las células
epiteliales y endoteliales en las bases
de la dlcera y la mucosa adyacente. El
rendimiento diagnéstico aumenta por
el cultivo viral y la inmunohistoquimica
de las biopsias de la mucosa. Aunque la
recuperacién espontdnea ocurre en 1-2
meses, en pacientes inmunodeprimidos,
graves, o con evolucién térpida, puede
usarse ganciclovir.

Enfermedad de Ménétrier

La enfermedad de Ménétrier infantil
se caracteriza por una hipertrofia de la
mucosa gastrica asociada a hipoalbumi-
nemia secundaria a una gastroenteropatia
pierde-proteinas.

Afecta, generalmente, a nifios meno-
res de 6 afios. Clinicamente, presentan:
nduseas, vémitos y dolor abdominal, as
como signos y sintomas secundarios a
la pérdida de proteinas como: edemas
periféricos, ascitis y derrame pleural. En
Pediatria, la enfermedad es un proceso
agudo y benigno, que generalmente
se resuelve espontineamente en 2-10
semanas. En la mayoria de los casos, la
enfermedad de Ménétrier se asocia con
la infeccién por CMV, pero también se
ha asociado con otros patégenos como:

>8 afios: Bismuto-IBP-MET-
Tetraciclina).

H. pylori, Mlycoplasma pneumoniae,
Giardia y herpes simple.

Gastritis medicamentosa (Tabla V)

Gastritis por AINEs
(antiinflamatorios no esteroideos)

Las complicaciones gastricas causadas por
los AINEs se producen debido a su efecto
directo sobre la mucosa y al mecanismo de
accion farmacolégico.

La inhibicién de la conversién del
dcido araquidénico en prostaglandinas
catalizada por la ciclooxigenasa (COX),
reduce la sintesis de prostaglandinas.
Las prostaglandinas producidas por la
via COX-1 son, en gran parte, respon-
sables de la integridad de la mucosa y la
hemostasia. La inhibicién de la COX-1
compromete los mecanismos de protec-
cién de la mucosa, como: la produccién
de moco y bicarbonato, la integridad
epitelial, la capacidad regenerativa y el
suministro microvascular. En contraste,
las prostaglandinas producidas por la via
COX-2 median el dolor, la inflamacién
y la fiebre.

El uso de los AINEs estd limitado
por sus efectos adversos en el tracto
gastrointestinal, que van desde el dafio
superficial de la mucosa hasta las ulce-
raciones francas, que pueden dar lugar
a una hemorragia gastrointestinal

Tabla V. Causas de gastritis y
gastropatias medicamentosas

- Antiinflamatorios no esteroideos
- Acido acetilsalicilico

- Dexametasona

- Acido valproico

- Hierro

- Cloruro potasico

- Agentes quimioterapicos

- Alcohol

- Cisteamina



potencialmente mortal. En los nifios, es
tipica la presencia de pliegues gistricos
engrosados y la ulceracién de la incisura
angular con sangrado gastrointestinal.
Esto puede ocurrir con el uso a corto y
largo plazo. Aunque los efectos adversos
de los AINEs se reconocen con mayor
frecuencia en el estémago, puede haber
cambios en todo el tracto gastrointes-
tinal, incluidos: eséfago, intestino del-
gado y colon. Se ha demostrado que los
nifios con uso prolongado de AINEs,
durante mds de 2 meses, desarrollan:
gastropatia, erosiones antrales o ulceras.
Otros factores que aumentan el riesgo
de tdlceras gastrointestinales relaciona-
das con AINEs son: uso concomitante
de otro AINE o corticoides, dosis mas
altas de AINEs, antecedentes de enfer-
medad ulcerosa, uso de anticoagulantes
e infeccién por H. Pylori. Para reducir
los efectos adversos de los AINEs en el
tracto gastrointestinal, el uso concomi-
tante de IBPs o misoprostol (un andlogo
de prostaglandina) puede ser benefi-
cioso. Los antagonistas de los receptores
H) no previenen eficazmente las tlceras
géstricas inducidas por AINEs; por lo
tanto, los IBPs son de eleccién en estos
casos(®).

Gastritis y gastropatia neonatal

La gastritis o gastropatia en el recién
nacido, generalmente, es una gastropatia
por estrés, debido a diferentes factores de
riesgo.

El neonato enfermo, a menudo, tiene
multiples factores de riesgo, como: pre-
maturidad, hipoxia, asistencia respirato-
ria prolongada, desequilibrio dcido-base
y sepsis. Los factores de exacerbacién en
estos neonatos criticos, incluyen: succién
traumdtica, sufrimiento fetal, hipergas-
trinemia e hiperpepsinogenemia. Aun-
que los neonatos pueden estar asinto-
mdticos, también pueden presentar sin-
tomas como: dificultad para la alimen-
tacién, vémitos, escasa ganancia ponde-
ral, hemorragia digestiva alta e incluso
perforacion gistrica. Por lo general, no
se requiere una evaluacién endoscépica,
ya que esta gastropatia responde répida-
mente al tratamiento supresor de 4cido.
Las cardiopatias congénitas (principal-
mente ductus dependientes, que reciben
prostaglandina E,) y los medicamentos,
también pueden contribuir al desarrollo
de la patologia gistrica.
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sociedad europea y norteamericana de gastroen-

terologia pedidtrica, sobre el manejo de la infec-
cién por Helicobacter pylori.

Caso clinico

Nifia de 9 afios ingresada por dolor abdominal, males-
tar y cefalea de 5 dias de evolucién, con fiebre de hasta
40°C durante los 3 primeros dias. El dolor es epigastrico y
retroesternal, urente e intenso, con empeoramiento durante
las comidas e interrupcién del suefio; no mejora con analgesia
habitual (paracetamol y metamizol orales). Asocié, ademas,
3 vémitos no hematicos y pérdida ponderal de 2 kg. Sin
antecedentes de interés.

Exploracion: peso: 25,2 kg (p 10-25); talla: 133 cm
(p 25-50); T° axilar: 36,8°C. BEG. AC: ritmica, no soplos; AP:
normal. Abdomen: dolor intenso a la palpacién en epigastrio,
sin masas ni megalias. No lesiones en cavidad oral ni faringe.
Exploracién neurolégica normal. Resto sin alteraciones.

Pruebas complementarias: hemograma y bioquimica
basica con amilasa y transaminasas sin alteraciones. Dis-
creta acidosis metabdlica parcialmente compensada. Eco-
grafia abdominal normal.

Evolucioén: ingresa para rehidratacion, analgesia y ome-
prazol intravenosos. A las 48 horas de ingreso, persiste dolor
intenso con sialorrea e incapacidad para deglutir alimentos
solidos ni liquidos. Se realizé una gastroscopia, objetivan-
dose: patron nodular a nivel gastrico, cardias incompetente
y multiples Ulceras en el tercio esofagico distal con fondo
fibrinoso y bordes elevados confluentes hasta abarcar la
totalidad de la circunferencia esofagica. Histolégicamente,
el diagnéstico fue de gastritis superficial activa antral, sin

Figura 2.
Biopsia

de eséfago
mostrando
infiltrado
inflamatorio,
nucleos
hipercromaticos
e inclusiones
virales.
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identificar bacilos tipo Helicobacter pylori; intensa inflama-
cién aguda a nivel esoféagico, con erosiones y presencia de
inclusiones virales compatibles con herpes (Fig. 2), etiologia
que se confirma mediante inmunohistoquimica (anticuerpo
policlonal, Rabbit de Agilent-Dako) (Fig. 3).

Ante los hallazgos descritos, se optimiz6 el tratamiento
con omeprazol y se afiadié aciclovir intravenoso, sustituido
posteriormente por valaciclovir oral, con mejoria progresiva
hasta el momento del alta.

Se mantuvo en seguimiento en la consulta, persistiendo
los sintomas (dolor y pirosis), al afio se repitié la gastroscopia,
en la que se objetivo pangastritis nodular con cultivo positivo
para Helicobacter pylori resistente a claritromicina, y estrias
eritematosas en es6fago distal, no confluentes, sin Glceras.
No se apreciaron inclusiones virales en las biopsias. Se pauto
tratamiento erradicador guiado por antibiograma, con test
de aliento de control negativo y tratamiento prolongado con
lansoprazol.

De nuevo, durante el seguimiento, presenté reaparicién
de la clinica tras cada intento de retirada de los IBP, moti-
vando el ingreso y una tercera gastroscopia, persistiendo en
la misma, esofagitis erosiva distal y gastritis nodular antral.
Se realiza pHmetria-impedanciometria, mostrando reflujo
moderado-severo de caracter acido y predominio diurno,
con extensién proximal del 70%, con aclaramiento esofagico
normal. Ante la evolucién térpida y la falta de control de la
enfermedad con los tratamientos médicos, se remitié a un
servicio de cirugia pediatrica, que llev6 a cabo una fundu-
plicatura de Nissen, con evolucién favorable tras la misma,
pudiendo suspender IBP sin reaparacion de los sintomas.

Figura 3. Biopsia de &=
es6fago mostrando =

la positividad

para la tincién
inmunohistoquimica
para el virus herpes
simples tipo 1
(anticuerpo policlonal,
Rabbit de Agilent- -~
Dako).
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Algoritmo 1. Manejo de ERGE (Enfermedad por Reflujo Gastro-Esofagico) en lactantes*

Lactante con signos de ERGE: historia clinica + exploracion fisica

. Derivar a especialista seglin sospecha
Signos de alarma P g p

clinica
Tratamiento no farmacologico: )
e Tomas fraccionadas Mejoria ( Conti . .
e Espesantes alimentarios > ontinuar con mismo manejo
e Continuar con lactancia materna
No mejoria
Considerar 2-4 semanas de férmula Meior(a Continuar igual y valorar reintroduccién
extensamente hidrolizada o eliminacién L o de proteina de leche de vaca en el
de proteinas de leche de vaca de dieta seguimiento
materna en lactantes alimentados al pecho
v No mejoria Derivacién ) . L
no posible Considerar una prueba terapéutica con
Derivar al Gastroenter6logo pediatrico > supresion acida dyrante 4-8 semanas e
intentar retirada paulatina
Sintomas no Mantiene mejoria tras
v Mol @ [EeiEn ) suspension de tratamiento
Revisar diagnésticos diferenciales Fin de tratamiento

*Modificado de: Rosen R, Vandenplas Y, Singendonk M, Cabana M, DiLorenzo C, Gottrand F, et al. Pediatric gastroesophageal Reflux Clinical
Practice Guidelines: Joint Recommendations of the North American Society for Pediatric Gastroenterology, Hepatology, and Nutrition and the
European Society for Pediatric Gastroenterology, Hepatology, and Nutrition. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2018; 66: 516-54.

Algoritmo 2. Manejo de ERGE (Enfermedad por Reflujo Gastro-Esofagico) en nifios*

Nifio con signos tipicos de ERGE: historia clinica + exploracion fisica

Signos de alarma ;‘ Derivar a espemallls.ta seglin sospecha
‘ clinica
Cambios en el estilo de vida y educacién Mejoria Continuar con mismo maneio
dietética > u !
No mejoria
ici i 6N Aci Mejoria ‘ :
Iniciar tratamiento con supresién acida . » Continuar durante un total de 4-8 semanas
durante 4-8 semanas ‘ y después intentar retirada paulatina

l No mejoria

[ Derivar al Gastroenterélogo pediatrico }

!

[ Endoscopia digestiva

Sintomas
recurren con descenso
de tratamiento

- J

*Modificado de: Rosen R, Vandenplas Y, Singendonk M, Cabana M, DiLorenzo C, Gottrand F, et al. Pediatric gastroesophageal Reflux Clinical
Practice Guidelines: Joint Recommendations of the North American Society for Pediatric Gastroenterology, Hepatology, and Nutrition and the
European Society for Pediatric Gastroenterology, Hepatology, and Nutrition. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2018; 66: 516-54.
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. Cuestionario de Acreditacion

h V4

A continuacidn, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.

Para conseguir la acreditacion de formacidn continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
Unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

prevalencia, en los dltimos e. Latlcera gistrica produce dolor
afios. unas horas tras la ingesta.

Esofagitis y gastritis

1. Adolescente de 13 afios que pre- d. El ERGE (Enfermedad por

senta diariamente pirosis desde
hace varios meses. La historia no
sugiere otra enfermedad diferente
a ERGE (Enfermedad por Reflujo
Gastro-Esofigico). La exploracion
fisica es normal (peso en p50), ;cudl
eslarecomendaciéon CORRECTA,

como primera linea?

a. Endoscopia sin biopsias para
visualizar la mucosa esofgica.

b. Endoscopia con biopsias para
demostrar esofagitis por reflujo.

c. Realizar phmetria o impe-
danciometia para demostrar
el tiempo de relacién entre los
sintomas y el reflujo.

d. Prueba diagnéstico-terapéutica
con IBP de 4-8 semanas.

e. Iniciar tratamiento con un pro-
cinético.

. Nifio de 12 afios que acude a con-
sulta por disfagia progresiva en los
ultimos 2 meses. Refiere cuadro de
un afio de evolucién con sintomas
de reflujo, incluidos regurgitacién
y sensaci6n de cuerpo extraiio. Se-

fiala la respuesta ERRONEA:

a. La presencia de > 15 eosinofi-
los por campo de gran aumento
en varias biopsias esofdgicas, es
diagnéstico de EEo (esofagitis
eosinofilica).

b. El tratamiento inicial de elec-

cién siempre es la dieta de
exclusién de 6 alimentos.

c. La EEo presenta un aumento
significativo en incidencia y
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Reflujo Gastro-Esofigico) es
el principal diagndstico dife-
rencial, pero no es excluyente.
e. Predomina en varones y la ato-
pia es el factor de riesgo mds
frecuentemente asociado.

3. Enrelacién con la enfermedad ul-

cerosa péptica en el nifio, es FAL-

SO que:

a. La incidencia aumenta con la

edad.

b. Las causas mds frecuentes son:
la infeccién por Helicobacter

pyloriylaingesta de AINEs.

c. La tlcera se refiere a la lesién
que alcanza la muscularis
mucosae.

d. Eldiagnéstico de eleccién es la
endoscopia digestiva alta.

e. Elsexo femenino es un factor
de riesgo.

4. Sefialela respuesta VERDADERA:

a. Llamamos gastropatia al infil-
trado inflamatorio de la mucosa
gdstrica.

b. El diagnéstico de eleccién de
la dlcera gastroduodenal es el
transito digestivo superior.

c. Se han descrito erosiones/tlce-
ras hasta en el 12,3% de nifios
con sintomas digestivos some-
tidos a endoscopia.

d. La clasificacién mds aceptada
de la gastritis en nifios es la de

Sydney 1996.

5. ¢Cuidlesla causa mds FRECUEN-

TE de esofagitis producida por

firmacos?
a. Salicilatos.
b. Cloruro potisico.

c. Tetraciclinas.

o

Antinflamatorios no esteroi-

deos (AINEs).

e. Sulfato ferroso.

Caso clinico

6. Respecto dela esofagitis herpética,

sefiale la respuesta CORRECTA:

a. Se presenta siempre con: fiebre,
dolor epigéstrico-retroesternal y
lesiones labiales u orales carac-
teristicas.

b. Afecta exclusivamente a inmu-
nodeprimidos.

c. Es obligatorio el tratamiento
con antivirales.

d. El diagnéstico se realiza
mediante gastroscopia, con
tomas de biopsias para histo-
logia, inmunohistoquimica o

cultivo o PCR.

e. Siempre infecta epitelios pre-
viamente dafiados.

En relacién con el tratamiento de
la esofagitis herpética, sefiale la

respuesta ERRONEA:

a. La hidratacién, analgesia y la
alimentacién parenteral u oral,
segun tolerancia, son los pilares
del tratamiento.


http://www.sepeap.org

Es frecuente el uso de IBP
(inhibidores de la bomba de
protones) o AntiH?2.

El tratamiento dnico con anti-
virales es suficiente para curar
la inflamacién, siendo, por lo
tanto, necesarios.

Los antivirales pueden acortar
el tiempo hasta la curacién.

Los sintomas son los suficien-
temente intensos como para
requerir el ingreso del paciente
para su tratamiento.

8. Con respecto al manejo dela infec-
cién por Helicobacter pylori, ;cudl
de las siguientes afirmaciones es

FALSA?

a.

La gastroscopia con toma de
biopsias es el método diagnds-
tico de eleccion.

Las resistencias antibidticas son
el principal factor que afecta a
la eficacia de los regimenes
terapéuticos actuales.

En nuestro medio, las resisten-
cias a claritromicina son muy

ESOFAGITIS Y GASTRITIS

altas, acercdndose, en algunos
casos, al 50%.

La adherencia terapéutica juega
un papel importante en la erra-
dicacién.

El control de la erradicacién
debe hacerse mediante téc-
nicas no invasivas, 2 semanas
después de haber finalizado el
tratamiento.
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Diarrea cronica

E. Ramos Boluda, R. Gonzilez Sacristin

Servicio de Gastroenterologia y Nutricion Infantil. Hospital Universitario La Paz. Madrid

Abstract

Diarrhea is a frequent disorder in the early
infancy. It is usually an acute and self-limited
process but it can be prolonged. Chronic
diarrhea is defined as the persistence of more
frequent or less consistent stools for at least

14 days. Causes are multiple and related to the
age of onset. In developing countries, the most
frequent etiology is infection with high morbidity

Resumen

La diarrea es un trastorno frecuente en el nifio.
Generalmente, se trata de un proceso agudo y
autolimitado; pero, en ocasiones, se prolonga. La diarrea
crénica se define como la persistencia de deposiciones
mas frecuentes o menos consistentes durante, al menos,
14 dias. Las causas son multiples y se relacionan con

la edad de aparicién. En paises en vias de desarrollo,

la causa mas frecuente es la infecciosa, con importante

morbilidad y mortalidad. En paises industrializados,
la diarrea generalmente tiene un curso mas benigno.
Es importante establecer un correcto diagnéstico
diferencial basado fundamentalmente en la historia
clinica y la exploracién fisica, prestando especial

and mortality. In developed countries, diarrhea
usually has a more benign course.

It is important to establish a correct differential
diagnosis mainly based on clinical history and
physical examination, paying special attention

atencién a la afectacioén en el crecimiento. to growth failure.

Palabras clave: Diarrea crénica; Malabsorcién; Malnutricién.

Key words: Chronic diarrhea; Malabsorption; Malnutrition.

Pediatr Integral 2019; XXIIl (8): 386-391

Introduccion a la falta de absorcién de los mis-

mos. Dentro de este mecanismo, se
encuentran la diarrea clorada o la
sodica congénital®).

dismotilidad intestinal y diarrea infla-
matoria. En algunas ocasiones, el meca-
nismo es mixto.

* La diarrea osmdtica se produce

La diarrea cronica se define como un
aumento en el nimero de deposiciones o
disminucion de su consistencia durante

386

mas de 14 dias y se produce por varios
mecanismos (osmolar, secretor, motor o
inflamacion).

a diarrea crénica se define como

la presencia de deposiciones mds

frecuentes (mds de 10 g/kg/d
en nifios pequefios o > 200 g/d en los
mds mayores) o de menor consistencia
durante, al menos, 14 dias®. Las cau-
sas son multiples y, en general, estin en
relacién con la edad de aparicién. Es
un cuadro clinico responsable de una
gran morbi-mortalidad, fundamental-
mente en los paises en vias de desarrollo,
llegando a afectar aproximadamente al
3-5% de la poblacién mundial®.

Las diferentes entidades que provo-
can diarrea cronica, lo hacen siguiendo
cuatro mecanismos fundamentales®:
diarrea osmética, diarrea secretora,
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como consecuencia de la presencia
en la luz intestinal de nutrientes no
absorbidos. Cualquier enfermedad,
congénita o adquirida, que curse con
malabsorcién de sustancias osméti-
camente activas (ejemplo: hidratos
de carbono), provoca diarrea por
este mecanismo. Tipicamente, esta
diarrea cesa con el ayuno, es por
ello que, en ocasiones, es denomi-
nada como: “diarrea inducida por la
dieta”@. Ejemplos de diarrea pro-
vocada por este mecanismo son los
trastornos de absorcién de hidratos
de carbono, tanto primarios como
secundarios.

La diarrea secretora es un cuadro
que cursa con deposiciones liquidas
muy abundantes que no ceden con
el ayuno, y es debida a la secrecién
activa de iones a la luz intestinal o

En la tabla I, se muestran los hallaz-
gos tipicos que diferencian ambos meca-
nismos.

Existen otros dos mecanismos por
medio de los cuales se puede provocar
diarrea:

1. Diarrea secundaria a dismotilidad
intestinal: aparece sin alteracién
de las capacidades absortivas de la
mucosa intestinal. Se produce una
disminucién en el tiempo de trin-
sito y un aumento en el liquido en la
luz intestinal. Por este mecanismo,
se produce la diarrea en el sindrome
de intestino irritable(®.

2. Diarrea inflamatoria: por dafio en
la mucosa intestinal secundario a un
proceso inflamatorio. Este es el caso
de la enfermedad inflamatoria intes-
tinal®),



Etiologia

La etiologia de la diarrea cronica esta en
relacion con la edad de aparicion.

El origen de la diarrea crénica es
multiple y depende fundamentalmente
de la edad de aparicién de la clinica. En
la tabla I, se enumeran las causas mds
frecuentes.

Las diarreas prolongadas de apari-
cién neonatal suelen ser graves y secun-
darias a trastornos congénitos. Gene-
ralmente, requieren hospitalizacién,
por lo que deben ser siempre remitidas
al Hospital de referencia y se salen del
ambito de la Atencién Primaria, por lo
que no van a ser abordadas en el pre-
sente trabajo.

Evaluacién de la diarrea
cronica

La valoracién de la diarrea crénica debe
basarse en una correcta anamnesis y explo-
racion fisica, que nos orientaran hacia el
estudio que debe realizarse para llegar al
diagnéstico final.

* La historia clinica y la exploracion
fisica son pilares fundamentales a la
hora de orientar el diagnéstico de
una diarrea crénica. Las caracteris-
ticas de las deposiciones o la sinto-
matologia acompafiante ofrecen una
valiosa informacion sobre el origen
del cuadro clinico.

DIARREA CRONICA

Tabla I. Diferencias entre diarrea secretora y osmética(®)

Volumen heces

Diarrea osmética

< 200 ml/24 h

Diarrea secretora

> 200 ml/24 h

Cesa la diarrea

Persiste la diarrea

Respuesta al ayuno

Na+ en heces < 70 mEq/I > 70 mEq/I
Cuerpos reductores Positivos Negativo
pH en heces <5 >6

- Los antecedentes familiares son
importantes a la hora de diagnos-
ticar algunas enfermedades como:
fibrosis quistica, enfermedad in-
flamatoria intestinal, enteropatia
autoinmune o enfermedad celiaca.

- Debe realizarse una cuidadosa
anamnesis sobre las caracteristicas
de las deposiciones y el momento
de su aparicién en relacién con la
introduccién de nuevos alimen-
tos. Deposiciones voluminosas
y fétidas sugieren malabsorcién
grasa y/o proteica. Si en cambio
son: liquidas, 4cidas y explosivas,
orientan a una malabsorcién de
hidratos de carbono, y la presen-
cia de sangre o moco a una enfer-
medad inflamatoria intestinal. La
consistencia cambiante con restos
de alimento sin digerir es carac-
teristica de trastornos motores
(diarrea funcional y sindrome del
intestino irritable).

Tabla Il. Etiologia de la diarrea crénica por grupos de edad(®:9.10)

- En la exploracion fisica, presta-
remos especial atencién a la re-
percusién nutricional del cuadro
clinico (retraso ponderoestatural),
presencia de hallazgos sugestivos
de malabsorcién intestinal (dis-
tensién abdominal, hipotrofia
muscular, disminucién de pani-
culo adiposo), existencia de visce-
romegalias y lesiones mucosas, sin
olvidar la inspeccién perianal para
valorar la existencia de eritema,
fistulas o fisuras.

En la tabla ITI, se enumeran las enti-
dades mis frecuentes de diarrea crénica
en el 4mbito de Atencién Primaria, cla-
sificadas segun la afectacién de la curva
de desarrollo.

* Exploraciones complementarias ini-
ciales:

- Estudio bacteriolégico y parasi-

tolégico de heces: en ocasiones,
la infeccién por Yersinia, Sal-

0-30 dias

- Abetalipoproteinemia

- Acrodermatitis enteropatica

- Diarrea clorada congénita

- Diarrea sédica congénita

- Sindrome de intestino corto congénito
- Déficit congénito de lactasa

- Malabsorcion de disacéaridos

- Alergia almentaria

- Malabsorcién de glucosa-galactosa
- Enfermedad de Hirschsprung

- Sindrome IPEX

- Enfermedad por inclusiones
microvellositarias

- Displasia epitelial intestinal

- Linfangiectasia neonatal

- Malabsorcién primaria de sales biliares
- Pseudoobstrucién intestinal

1-6 meses

- Sindrome postenteritis
- Fibrosis quistica
- Inmunodeficiencia

- Alergia no Ig E mediada
a antigeno alimentario

- Enfermedad de
Hirschsprung

- Enfermedad de
Schwachmann

- Enteropatia autoinmune

- Infecciones de
repeticion

> 6 meses y preescolares

- Sindrome postenteritis
- Giardiasis

- Diarrea funcional

- Enfermedad celiaca

Escolares

- Sindrome del

intestino irritable

- Enfermedad celiaca
- Déficit de lactasa

- Déficit de sacarasa- tipo adulto
isomaltasa - Enfermedad
- Enfermedad inflamatoria inflamatoria
intestinal intestinal
- Fibrosis quistica - Giardiasis
- Enfermedad de - Tumores

Schwachmann
- Tumores

- Inmunodeficiencias
- Infecciones de repeticion
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387



388

DIARREA CRONICA

Tabla Ill. Causas mas frecuentes de diarrea cronica segun afectacion del desarrollo®3)

Sin fracaso de crecimiento

Diarrea funcional /sindrome
del intestino irritable

Hallazgos clinicos

Diarrea diurna sin moco ni sangre

Ritmo intestinal cambiante

Dolor abdominal que se alivia con la
defecacién

Hallazgos exploraciones complementarias

Sin hallazgos

Malabsorcién de lactosa

Malestar o dolor abdominal, flatulencia
Relacién con la ingesta de lacteos
Deposiciones &cidas, explosivas

Elevacién del hidrégeno espirado tras la ingesta
de lactosa

Sobredesarrollo bacteriano

Malestar abdominal
Riesgo aumentado si ausencia de valvula
ileocecal

Elevacién del hidrégeno basal y precoz tras
la ingesta de lactulosa

Con fracaso de crecimiento

Enteropatia inducida
por alimentos

La mayor parte por proteina de leche de vaca
y/o soja
A veces, presencia de sangre en heces

Puede haber hipoalbuminemia, anemia
o elevacion de Ig E

Enfermedad celiaca

Prevalencia >1/100
Manifestaciones muy variadas

1 anticuerpos antitransglutaminasa y
antiendomisio

Frecuente déficit de Ig A

Atrofia vellositaria y/o infiltrado linfocitico
intraepitelial

Enfermedad inflamatoria
intestinal

Frecuente presencia de sangre en las heces
Urgencia defecatoria
Dolor abdominal

Elevacion de reactantes de fase aguda (VSG,
PCR)

Anemia

Hipoalbuminemia

Inmunodeficiencia

Infecciones recurrentes

{ lgs, linfopenia
Bajo nivel de respuesta a vacunas

Enteropatia autoinmune

Diarrea secretora
Endocrinopatias

Anticuerpos antienterocito, anticolonocitos
o anti células caliciformes

Enfermedad de
Hirschsprung

Retraso en la eliminaciéon de meconio
Distension abdominal
Emision explosiva de heces tras examen rectal

Alteraciéon en enema de bario
Ausencia de células ganglionares en biopsia
rectal

Fibrosis quistica

Malabsorcién global

J Elastasa fecal
1 Hidrégeno espirado si hay sobredesarrollo
bacteriano

monella, Clostridium o E. Coli
pueden tener un curso subagudo.
Es importante también detectar
Giardia'y Cryptosporidium. El
uso de determinaciones por PCR
ha mejorado la sensibilidad y es-
pecificidad de estas técnicas.

- Hemograma, bioquimico de
sangre, estudio de coagulacién y
perfil férrico, para detectar: ane-
mia, ferropenia, alteracién de la
funcién hepdtica, coagulopatia
secundaria a malabsorcién de
vitamina K, hipoproteinemia o
hipoalbuminenia, reactantes de
fase aguda (VSG, PCR).

- Serologia de enfermedad celiaca:
valorar segin grado de sospecha,

PEDIATRIA INTEGRAL

realizar niveles de Ig A totales y
anticuerpos antitransglutaminasa
y antiendomisio.

- Estudio macroscépico y micros-
cépico de heces: detecta la ima-
gen de esteatorrea, la presencia
de moco, sangre o leucocitos, o la
presencia de fibra o alimentos sin
digerir.

* Estudio de funcion digestiva

(segundo nivel):

- Estudio de malabsorcién en heces
de 72 horas: se realiza una cuanti-
ficacién de la grasa fecal/24 horas.
Los valores normales son diferen-
tes segun la edad (nifios <3,5 g/24
horas, adolescentes y adultos <6
/24 horas). Si se registra la grasa

ingerida, se puede determinar el
coeficiente de absorcién de grasa
(valor normal en pretérmino: 60-
75%; RN a término: 80-85%; < 3
afios: 90-95%; y >3 afios: 95-98%).
Alfa 1-antitripsina fecal: indica
pérdida proteica en heces (VN:
<0,7-0,9 mg/g heces secas).
Elastasa fecal: sirve para diag-
nosticar insuficiencia pancredtica
(VN > 200 U/g heces).
Calprotectina fecal: es un mar-
cador de inflamacidn intestinal
inespecifico, por lo que estd eleva-
da en la enfermedad inflamatoria
intestinal y en otros cuadros cli-
nicos, como procesos infecciosos

(VN <50 pg/g heces).



- Cribado de aztcares: pH (4cido
en malabsorcién de hidratos de
carbono) (VN: 4,5-5 en lactancia
materna; 5,5-8,5 en lactancia arti-
ficial; y 6-7,5 en nifios mayores) y
cuerpos reductores, que indican la
presencia de hidratos de carbono
en heces, excepto sacarosa (VN
<0,25%; 0,25-0,5% dudoso y >
0,5% patolégico). La sacarosa es
un azidcar no reductor que precisa
ser hidrolizado para ser detectado.

* Pruebas orientadas segiin sospecha
clinica:

- Cuantificacién de inmunoglobu-
linas y estudio inmunoldgico: si se
sospecha una inmunodeficiencia.

- Test del hidrégeno espirado: si se
sospecha malabsorcién de hidra-
tos de carbono o sobredesarrollo
bacteriano. Se basa en la propie-
dad de fermentar los hidratos de
carbono que poseen algunas bac-
terias, produciendo hidrégeno que
es detectado en el aire espirado.
Tras un periodo de ayuno, se ad-
ministra 1 g/kg de peso del azticar
a investigar en una solucion al 10%
(lactulosa en caso de sobredesarro-
llo bacteriano). Se recoge el aire
espirado y la glucemia en situacién
basal y cada 30 minutos hasta un
total de 180 minutos. Se conside-
ra patolégico una elevacién de la
glucemia <20 mg/dl y del H, es-
pirado superior a 10-20 ppm. Si la
elevacion es precoz o basal, se trata
de un sobredesarrollo bacteriano y,
si es tardia, una malabsorcién del
azidcar investigado.

- Test del sudor: si existe la sos-
pecha de una fibrosis quistica
(VN <30 mEq/1 de CINa; 30-60
mEq/1 dudoso; y > 60 mEq/1 pa-
tolégico).

- Biopsia yeyunal: en caso de sos-
pecha de enfermedad celiaca y
cuando no se haya podido esta-
blecer el diagnéstico por métodos
no invasivos (serologfa). Se obser-
vard atrofia vellositaria en grado
variable e infiltrado linfocitario
intraepitelial. Puede realizarse
biopsia en caso de sospecha de
otras enfermedades como: ente-
ropatia autoinmune y, en algunas
ocasiones, en déficit de absorcién
de disacdridos (determinacién de
actividad enzimdtica de oligosaca-

ridasas) o de enteropatia sensible
a antigeno alimentario.

- Endoscopia: se realizard para la
toma de muestras histolégicas y
cuando exista sospecha de enfer-
medad inflamatoria intestinal.

- Prueba de provocacién: cuando la
clinica sea sugestiva de alergia no
Ig E mediada a antigeno alimen-
tario. El diagndstico se realiza con
una prueba de exclusién con desa-
paricién de la sintomatologia y la
reaparicién con la reintroduccién
del alimento.

- Estudio genético: en enfermedad
celiaca, fibrosis quistica, déficit de
sacarasa-isomaltasa, enfermedad
de Schwachmann, etc.

Entidades mas frecuentes

Se describen las entidades mas frecuentes
causantes de diarrea crénica. Se incide en
el papel del pediatra de Atencion Primaria
en el enfoque y derivacion del paciente.

Diarrea funcional

La diarrea funcional (antes deno-
minada diarrea crénica inespecifica) se
define como: la presencia de 3 o mds
deposiciones no formadas sin dolor,
durante 4 semanas o mds('!). No cursa
con afectacion del estado nutricional,
si no se realizan manipulaciones die-
téticas. Aparece entre los 6 meses y los
5 aflos, y es la causa mds frecuente de
diarrea en esta franja de edad. Las depo-
siciones tipicamente contienen moco y
restos de alimentos sin digerir, y van
disminuyendo su consistencia a lo largo
del dia. Se cree que puede ser debida
a trastornos de motilidad y/o ingesta
de grandes cantidades de hidratos de
carbono simples(2). La normalidad en
la exploracién clinica excluye la necesi-
dad de estudios complejos. No precisa
tratamiento, excepto la limitacién de
grandes cantidades de azicares, ya que
se resuelve espontdneamente. En casos
muy sintomdticos, pueden utilizarse
espasmoliticos (bromuro de otilonio) o
antidiarreicos (loperamida).

Giardiasis intestinal

Es un cuadro frecuente en los pri-
meros afios de vida, sobre todo, si el
paciente asiste a guarderia. Se adquiere
por la ingesta de quistes procedentes de
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las heces de un paciente infectado. Es
mds frecuente en pacientes con déficit
de IgA. Produce un cuadro de diarrea
fétida, malabsortiva, debido a la lesion
vellositaria que produce en ocasiones;
por ello, a veces, se puede confundir con
otras entidades que cursen con malab-
sorcién, como la enfermedad celiaca. El
diagnéstico se realiza con la bisqueda
de quistes o PCR en heces. El trata-
miento consiste en la administracién
de 15-20 mg/kg/dia de metronidazol
(médximo 750 mg/dia) durante 5-7 dias o
tinidazol 50 mg/kg (mdximo 2 gramos)
en una sola dosis. En caso de recurren-
cia, se debe utilizar una combinacién de
dos firmacos: metronidazol y albenda-
zol, 15 mg/kg/d durante 5 dias(®).

Sindrome postenteritis

Es un cuadro de diarrea de mis de
4 semanas de duracion que aparece tras
un cuadro infeccioso. Es mis frecuente
en lactantes o preescolares. Puede ser
debido a lesién vellositaria y/o sobre-
desarrollo bacteriano. En pacientes de
corta edad, puede ser debido a una sen-
sibilizacién a antigeno alimentario por
ruptura de la barrera intestinal con paso
de antigenos al torrente sanguineo. Es
un cuadro cada vez menos frecuente en
nuestro medio.

Malabsorcion de lactosa y otros
disacaridos

La malabsorcién de disacdridos es
un cuadro de diarrea liquida, dcida y
explosiva, que aparece tras la ingesta del
hidrato de carbono implicado.

En el caso de 1a lactosa, se debe a un
déficit de lactasa primario (congénito o
de tipo adulto) o secundario (por lesién
vellositaria). En el caso de los déficits
secundarios, el trastorno es transito-
rio y cede al resolverse la alteracién de
base que produjo la lesién vellositaria
(gastroenteritis aguda en pacientes
muy pequefios, enfermedad celiaca,
giardiasis, enfermedad inflamatoria,
etc.). En el caso del déficit primario,
la mas frecuente es la de tipo adulto
o racial. Llega a afectar hasta el 70%
de la poblacién, segin la regién. En la
Europa mediterrdnea, la prevalencia es
de alrededor del 20%. El diagnéstico es
fundamentalmente clinico y se puede
confirmar realizando un test del hidré-
geno espirado con lactosa o un cribado
de azucares tras la ingesta de lactosa. El
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tratamiento es la exclusién de lactosa de
la dieta hasta la cantidad que clinica-
mente se tolere.

En el déficit de sacarasa-isomaltasa,
el cuadro de diarrea aparece con la
ingesta de polimeros de glucosa o saca-
rosa presente en los cereales o en las
férmulas sin lactosa. La clinica aparece
cuando se ingieren estos productos. La
clinica es similar a la intolerancia a la
lactosa. El déficit no se resuelve, pero
la tolerancia a estos azicares mejora
con la edad. De la misma manera que
en el caso de la lactosa, el tratamiento
consiste en la limitacién de la ingesta
de estos hidratos de carbono, segin
tolerancia.

Sobredesarrollo bacteriano

El intestino delgado contiene una
poblacién bacteriana < 104 ufc/cc. En
algunas situaciones, frecuentes en el
nifio sano, como infecciones de repeti-
cién o toma de antibidticos, o en pato-
logias como el sindrome de intestino
corto y pseudoobstruccién intestinal,
estas bacterias pueden incrementar su
crecimiento. Puede provocar un cua-
dro de dolor abdominal y diarrea por
deconjugacion de dcidos biliares e hidro-
xilacién de 4dcidos grasos por parte de
estas bacterias. El diagnéstico es clinico
y se puede confirmar con la realizacién
de un test del hidrégeno espirado con
lactulosa. El tratamiento consiste en la
administracién de antibidticos como:
metronidazol, cotrimoxazol o preferible-
mente no absorbibles, como rifaximina.

Sindrome del intestino irritable

El sindrome del intestino irritable
(SII) se define segtn los criterios de
Roma IV, como dolor abdominal que
aparece, al menos, 4 dias al mes, aso-
ciado a la defecacién o con cambios en
la frecuencia de las deposiciones o en
su consistencia (aumento o disminu-
cién). Ademads, en el caso de asociarse
a estrefiimiento, el dolor no desaparece
tras la resolucién del mismo y no debe
poder ser explicado por otra condicién
médica®3). Al igual que en el caso del
adulto, en los nifios puede dividirse en
varios subtipos: SII con estrefiimiento,
SII con diarrea, SII con diarreay
estrefiimiento, y SII inespecifico. Se
considera un trastorno del eje cerebro-
intestino y parece que puede influir
una hipersensibilidad visceral. En estos

PEDIATRIA INTEGRAL

Tabla IV. Caracteristicas diferenciales entre colitis ulcerosa y enfermedad de Crohn

Colitis ulcerosa

Tramo afectado Colon

Afectacién continua

Enfermedad de Crohn

Cualquiera
Afectacién discontinua

Comienzo Brusco Insidioso
Afectacion perianal Raro Frecuente
Fistulas Raras Frecuentes
Estenosis Raras Frecuentes
Megacolon téxico Frecuente Raro
Recurrencia post-cx No Frecuente
Malignizacion Frecuente Poco frecuente

pacientes, son mds frecuentes las situa-
ciones de estrés, ansiedad, depresién y
trastornos emocionales. El diagnéstico
es clinico. A veces, es util realizar una
determinacién de calprotectina fecal
para descartar trastornos inflamatorios.
El tratamiento en nifios no estd muy
bien establecido. Se ha sugerido que una
dieta de eliminacién de oligosacdridos,
disacdridos, monosacaridos y polioles no
fermentables podria ser atil. También
puede ser til la terapia de comporta-
miento o los espasmoliticos.

Enteropatia inducida por
alimentos

Es un proceso alérgico no IgE
mediado que puede manifestarse como
colitis (diarrea sanguinolenta) o ente-
ropatia (lesion vellositaria con malab-
sorcién). Los antigenos més frecuen-
temente implicados son la proteina de
leche de vaca y la soja. El diagnéstico es
clinico, mediante una prueba de exclu-
sién. Puede haber elevacién de IgE o
hipoalbuminemia. El tratamiento con-
siste en excluir el alimento de la dieta.

Enfermedad celiaca

Es una enteropatia autoinmune aso-
ciada a fracaso de medro, provocada por
una sensibilidad al gluten en pacientes
genéticamente predispuestos. Las mani-
festaciones clinicas tipicas de diarrea,
retraso ponderal y distensién abdomi-
nal son cada vez menos frecuentes. El
diagnéstico se realiza mediante la deter-
minacién de anticuerpos antitransgluta-
minasa y antiendomisio. Es importante
descartar déficit de IgA, frecuente en
este grupo de pacientes y que entorpece

la interpretacién de la serologia, ya que
se trata de anticuerpos de tipo IgA. En
casos seleccionados, se debe realizar
una biopsia intestinal. Recientemente,
se han modificado los criterios diagnds-
ticos(4).

Enfermedad inflamatoria
intestinal

Es un proceso inflamatorio de natu-
raleza inmune que afecta a diferentes
tramos del tubo digestivo. Existen
dos tipos: la enfermedad de Crohn y
la colitis ulcerosa. No obstante, se han
descrito formas indeterminadas no cla-
sificables. En la tabla IV, pueden verse
las caracteristicas en ambas entidades.

La diarrea es de caracteristicas
variables segin el segmento afectado.
Cuando afecta al colon, es frecuente la
aparicién de diarrea hemorragica con
urgencia y tenesmo rectal. En el caso de
afectacion de intestino delgado (propio
de la enfermedad de Crohn), frecuen-
temente las deposiciones no contienen
sangre y es de un curso mds insidioso.
Puede haber afectacién del crecimiento.
En ambos casos, puede haber fiebre.
Cursan en brotes, pudiendo estar asinto-
mticos entre episodios. También puede
haber manifestaciones extradigestivas
(artralgias, artritis, eritema nodoso,
pioderma gangrenoso, uveitis, etc.). El
diagnéstico se establece con la sospecha
clinica, el hallazgo de reactantes de fase
aguda elevados en sangre, calprotectina
fecal elevada y, a veces, hipoalbumine-
mia como marcador de gravedad.

Pueden aparecer p-ANCA positivos
(anticuerpos citoplasmdticos anti-neu-
tréfilo), fundamentalmente en el caso



de colitis ulcerosa o ASCA positivos
(anticuerpos anti-Saccharomyces cere-
viesae), mas frecuentes en enfermedad
de Crohn. Es necesario hacer estudio
endoscépico para determinar la exten-
sién y obtener muestras para realizar
estudio histolégico que permita dife-
renciar ambas entidades, si es posible.
Frecuentemente, es necesaria la realiza-
cién de pruebas radioldgicas.

El tratamiento consiste en: esteroi-
des, inmunosupresores y tratamiento
con bioldgicos, y se encuentra fuera del
ambito de este trabajo.

Fibrosis quistica

Enfermedad hereditaria que cursa
con alteraciones en las secreciones glan-
dulares, que provoca destruccién del
tejido afectado. En el caso del aparato
digestivo, puede afectar al higado o al
pancreas. En el caso de afectacién pan-
credtica, se produce diarrea por malab-
sorcién secundaria a insuficiencia de este
6rgano. Con frecuencia, existe ademds
sobredesarrollo bacteriano que empeora
el cuadro clinico. El tratamiento, desde
el punto de vista digestivo, consiste en
terapia enzimdtica sustitutiva y suple-
mentos de vitaminas liposolubles.

Todas estas entidades deben ser
sospechadas y orientadas en el dmbito
de la Atencién Primaria. Es impor-
tante establecer criterios de alarma que
deben hacer remitir al paciente a un gas-
troenterélogo pedidtrico como retraso
importante del crecimiento, sospecha de
enfermedad celiaca o enfermedad infla-
matoria, rectorragia con cultivo negativo
o pacientes sin diagnéstico. Cuando la
afectacion sea grave, esta derivacién se
realizard de manera urgente(15).
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En ambos articulos, se recogen los nuevos

criterios Roma IV para trastornos funcionales

en el neonato y nifio pequefio, y en nifios mayores

y adolescentes, respectivamente.

Caso clinico

Paciente de 11 meses que es traido a nuestra consulta por diarrea de 5 deposiciones al dia, Bristol 6-7, de olor fétido,
brillantes, sin sangre ni otros productos patolégicos. Ademas, el paciente se encuentra muy irritable, seglin refieren los
padres. Han probado a retirar la lactosa sin cambios en la clinica, sin realizar otros cambios en la dieta. En la exploracién
fisica, como principales hallazgos de interés, el abdomen es blando y depresible, levemente distendido, y se objetiva un
estancamiento ponderal desde la Gltima revisién, presentando previamente una ganancia constante en p75, que actualmente

ha disminuido a p50.
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. Cuestionario de Acreditacion

A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Diarrea crénica

9. ¢Cudl de las siguientes afirmacio-
nes NO es cierta sobre la diarrea
osmotica?

a.

b.

Los cuerpos reductores en heces
pueden ser positivos.

El pH en heces suele ser menor
de 5.

El sodio en heces habitual-
mente es menor de 70 mEq/L.
Es una diarrea que no responde
al ayuno.

Es la diarrea que encontraria-
mos en un déficit de sacarasa-
isomaltasa.

10. De las siguientes causas de dia-
rrea crénica, scudl sospecharias en

PRIMER LUGAR, sila clinica se

iniciara en el periodo neonatal?

a.

o

Malabsorcién de glucosa-galac-
tosa.

Enfermedad celiaca.
Sindrome de intestino irritable.

Enfermedad inflamatoria intes-
tinal.

Déficit de sacarasa isomaltasa.

11. En cuanto ala evaluacién diagnés-
tica de la diarrea crénica, sefale la

respuesta FALSA:

a.

El coprocultivo y la determina-
cién de pardsitos en heces son
pruebas que se deben realizar
de entrada.

La calprotectina fecal puede
estar elevada en procesos infec-
C10s0s.

La presencia de deposiciones
nocturnas orienta hacia un
sindrome de intestino irritable.
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d.

Un valor de calprotectina fecal
de 200 pg/g es normal en un
paciente de 6 meses de edad.

Es importante solicitar unos
niveles de IgA cuando se soli-
citan por primera vez unos anti-
cuerpos antitransglutaminasa

tipo IgA.

12.En relacién ala diarrea funcional y
al sindrome de intestino irritable,

sefiale la respuesta FALSA:

a.

b.

No cursan con afectacién del
estado nutricional.

Son las causas mds frecuentes
de diarrea en todas las franjas

de edad.

Las deposiciones se caracte-
rizan por ser de consistencia
variable y de menor consistencia
progresivamente, a medida que
avanza el dia.

Para la confirmacién diagnds-
tica, es necesario realizar un
andlisis de digestién de princi-
pios inmediatos en heces.

Puede ayudar a la mejoria redu-
cir la ingesta de azdcares sim-

ples.

13. Con respecto a las entidades mds
frecuentes causantes de diarrea
crénica, sefiale la respuesta VER-

DADERA:

a.

Para el diagnéstico de sobrecre-
cimiento bacteriano es impres-
cindible la realizacién de un
test de hidrégeno espirado con
lactulosa.

Un paciente con malabsorcién
congénita de glucosa-galactosa
debera llevar una dieta excluida

de estos monosacdridos de por
vida.

Un descenso del hidrégeno
espirado en el test de sobrecarga
con lactosa, es diagnéstico de
intolerancia a la lactosa.

La primera sospecha diagnds-
tica en un paciente que pre-
senta diarrea sanguinolenta, es
una enfermedad inflamatoria
intestinal.

La giardiasis se trata con
metronidazol a 15 mg/kg/dia,
repartidos en 2 o 3 dosis dia-
rias.

Caso clinico

14. ;Cudl de las siguientes sospechas
diagnésticas le parece la MENOS
probable?

a.
b.

C.

Enfermedad celiaca.
Diarrea funcional.

Enteropatia inducida por ali-
mentos.

Diarrea infecciosa.

Enfermedad inflamatoria intes-
tinal de comienzo muy precoz.

15. ;Cuil le parece la actitud MAS
CORRECTA de las que se deta-

llan a continuacién?

a.

Solicitar una analitica con
reactantes de fase aguda, una
calprotectina fecal y una sangre
oculta en heces por alta sospe-
cha de enfermedad inflamatoria
intestinal.

Decir a los padres que no se
preocupen, que la diarrea fun-
cional es el cuadro mis fre-
cuente en esta edad.


http://www.sepeap.org

c. Cambiar la leche por una fér-

mula hidrolizada, ya que parece
una alergia a proteinas de leche
de vaca y control en dos sema-
nas para ver evolucion y realizar
provocacién diagndstica.

Solicitar un analisis microbio-
légico de heces y una analitica
con: hemograma, bioquimica
basica, perfil hepatico, per-
fil férrico, reactantes de fase
aguda, anticuerpos antitrans-
glutaminasa y antigliadina e

IgA total.

e. Derivarle directamente al
Servicio de Gastroenterologia
Infantil del Hospital de Refe-
rencia, para que alli se realicen
los estudios pertinentes.

16. En el mismo paciente obtenemos
unos resultados analiticos con:
anemia de 9 g/dL, ferropenia,
IgA de 36 mg/dL, anticuerpos an-
titransglutaminasa de 115 UA/L
y antigliadina de 148 UA/L, sin
otras alteraciones relevantes. Ante
estos resultados podemos AFIR-
MAR que:

DIARREA CRONICA

Se debe retirar inmediatamente
el gluten de la dieta del nifio.

Parece que el paciente presenta
un déficit de IgA.

Es necesario repetir una nueva
analitica que incluya los anti-
cuerpos antiendomisio.

Se debe derivar el paciente al
Hospital de Referencia para
realizacién de una endoscopia
con toma de biopsias.

Con los resultados obtenidos
puede hacerse un diagnéstico
de enfermedad celiaca.

PEDIATRIA INTEGRAL



Enfermedad celiaca
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Resumen

La Sociedad Europea de Gastroenterologia Hepatologia
y Nutricién Pediatrica (ESPGHAN) define la celiaquia
como: “enfermedad sistémica de caracter permanente,
inmunomediada, provocada por el gluten y prolaminas
relacionadas, en individuos genéticamente susceptibles,
y caracterizada por una combinacién variable de
manifestaciones clinicas dependientes del gluten,
anticuerpos especificos, haplotipos HLA DQ2 o DQ8

y enteropatia”.

Se sabe que existe una predisposicion hereditaria con
penetrancia incompleta, puesto que los familiares de
primer grado tienen 20 veces mas riesgo de sufrirla.

Se desarrolla como resultado de la interaccion entre
factores genéticos, inmunolégicos y ambientales, siendo
las prolaminas del gluten el principal factor ambiental.

El espectro clinico es como un “iceberg”, donde las formas
sintomaticas serian la parte visible, mientras el resto esta

aun por diagnosticar.

El anticuerpo antitransglutaminasa tisular es el método
serolégico de eleccion para el despistaje y seguimiento
de la celiaquia, puesto que tiene alta sensibilidad y

especificidad, y su determinacién es relativamente cémoda

y econémica.
El tratamiento es la exclusion estricta del gluten de la
dieta de por vida. Aunque existen otras alternativas de

tratamiento en estudio, alin es pronto para su implantacion.
Se aconseja un abordaje multidisciplinar, donde el pediatra

de Atencién Primaria se encargara del seguimiento una
vez controlados los sintomas, aunque el control idéneo
de la enfermedad no se alcanzaré hasta conseguir

la coordinacién y colaboracién de todos los recursos

implicados, incluyendo la atencién médica y la informacién

mediante las asociaciones de celiacos.

Abstract

The European Society of Paediatric Gastroenterology
Hepatology and Nutrition (ESPGHAN) defines
celiac disease as a “systemic disease of permanent,
immunomediated nature, caused by gluten and
related prolamines, in genetically susceptible
individuals, and characterized by a variable
combination of clinical manifestations dependent
on gluten, specific antibodies, HLA DQ2 or DQ8
haplotypes and enteropathy.”

There is an inherited predisposition with incomplete
penetrance, since first-degree relatives have a 20
time risk of suffering from it. It results from the
interaction between genetic, immunological and
environmental factors, with gluten prolamines being
the main environmental factor.

The clinical spectrum is like an “iceberg”, where
symptomatic forms would be the visible part, while
the rest is yet to be diagnosed.

Tissue anti-transglutaminase antibody is the
serological method of choice for screening and
monitoring of celiac disease, since it has high
sensitivity and specificity, and its determination

is relatively simple and affordable.

Treatment implies lifelong strict exclusion of

gluten from the diet. Although there are other
treatment alternatives under study, it is still early
for implementation. A multidisciplinary approach

is advised, where the Primary Care pediatrician will
be in charge of the follow-up once the symptoms
are controlled. Appropriate control of the disease
requires coordination and collaboration of all the
involved resources, including medical care and
information through celiac associations.

Palabras clave: Enfermedad celiaca; Enteropatia inducida por gluten; Esprue no tropical; Criterios diagndsticos;
Nifios.

Key words: Celiac disease; Gluten-induced enteropathy; Diagnostic criteria; Children.

Introducciéon ]'_I a enfermedad celiaca (EC) cons-

La enfermedad celiaca es un trastorno sis-
témico de naturaleza autoinmune causado
por la ingesta de gluten en individuos gené-
ticamente predispuestos.
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tituye una de las patologias cré-
nicas digestivas mds frecuentes
en la edad pedidtrica. En la actualidad,
es definida por la European Society of  individuos genéticamente susceptibles
Pediatric Gastroenterology Hepatology

and Nutrition (ESPGHAN), como: un
trastorno sistémico de base inmunol-
gica, causado por la ingesta de gluten
y otras proteinas afines, que afecta a

y que se caracteriza por la presencia de
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sintomas de diferente indole, digesti-
vos o extradigestivos, una lesién de la
mucosa intestinal de grado variable y
un aumento de anticuerpos especificos
en sangre(,2),

A pesar de que la primera descripcion
de la enfermedad celiaca data del siglo I1
d.C®), atin hoy sigue habiendo muchos
puntos de incertidumbre con respecto
a su patogenia. Aunque el perfecciona-
miento de las técnicas diagndsticas y un
mayor conocimiento de la enfermedad
han contribuido a un aumento en la
prevalencia en los ultimos afios, a dia
de hoy, continta estando infradiagnos-
ticada, estimdndose que por cada celiaco
conocido hay entre 5y 10 individuos no
diagnosticados™.

En la tabla I, se detallan los avances
mds relevantes en cuanto al conoci-
miento de la EC a lo largo de la his-
toria®3).

Dado su caricter sistémico, en la
actualidad, el concepto de EC se ha
ampliado y, aunque la forma de expre-
si6n mds conocida es la enteropatia
celiaca, la lesién también puede apare-
cer: a nivel de la piel (dermatitis herpe-
tiforme), de la mucosa oral (estomatitis
aftosa de repeticién), articulaciones
(algunas artritis) o rifién (algunos tipos
de nefritis), por lo que estas se conside-
ran una manifestacion mds de la EC®).
Esta pluralidad de formas de presenta-
ci6én es uno de los factores que obstacu-
lizan el diagndstico.

Epidemiologia®

Se ha observado un aumento reciente de
la prevalencia de EC como respuesta a
un mayor conocimiento de la enfermedad
y al avance en el desarrollo de pruebas
serolégicas.

Gracias al desarrollo de pruebas
serologicas de alta sensibilidad y espe-
cificidad, la epidemiologia de la EC
ha experimentado un cambio en los
ultimos afios. Los datos mds recientes
objetivan una prevalencia de EC del 1%
en los paises occidentales, con un rango
entre 0,5-1,26%. En Espaiia, los estu-
dios realizados en las comunidades de
Madrid, Asturias y Pais Vasco aportan
datos de prevalencia en poblacién adulta
de 1:370 y en nifios de 1:118-1:220.

Aunque la EC afecta a todos los gru-
pos de edad, incluidos los ancianos, es
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Tabla I. Acontecimientos relevantes en la historia de la enfermedad celiaca

Siglo 1 Primera descripcién de la enfermedad por Aretaeus de Capadocia; usa la
d.C. palabra “Koliakos” (aquellos que sufren del intestino) para describir un

cuadro caracterizado por “diarrea grasa” y crénica, palidez y desnutricién

1888 El pediatra inglés Samuel Gee describe una afeccién intestinal relacionada
con la ingesta de harina, que define como “Coeliac affection”, y propone
regular la alimentacién como base del tratamiento

1922 Santiago Cavengt describe el primer caso de EC en Espafia

1924 Hass propuso como tratamiento una dieta basada en la reduccién de la
ingesta de hidratos de carbono

1950 El pediatra Willem-Karel Dicke observa que los nifios celiacos mejoran con
la exclusion en la dieta de trigo, centeno y harina de avena

1952 Charlotte Anderson y su equipo descubren que la masa de gluten es el
componente toxico en la EC. Desde entonces, la dieta sin gluten pasa a
ser la base del tratamiento

1954 JW Paulley describe la atrofia vellositaria caracteristica de la celiaquia, tras
la aparicion de la endoscopia

1957 WH Crosby y Kugler describe la biopsia intestinal a través de la capsula
endoscépica

1958 Se reporta la existencia de anticuerpos circulantes que sugieren un
componente inmunolégico

1969 La ESPGHAN establece por primera vez criterios diagnésticos estrictos:
criterios de Interlaken 1969 o “regla de las 3 biopsias” (exigian una
biopsia diagndstica, una de normalizacién y otra tras una prueba de
provocacion)

1986 Marsh describe los estadios histolégicos de la EC

1990 Nuevos criterios ESPGHAN para el diagnéstico de la EC: permitian
establecer diagndstico con una Unica biopsia en pacientes que
cumplieran criterios

2008 Nuevo protocolo para la deteccién precoz de la EC editado por el Ministerio
de Sanidad y politica social

2011 Surge una nueva definicién de intolerancia al gluten con serologia negativa

2012 Revisién de los criterios diagndsticos: se establecen escenarios donde no es
necesaria la biopsia para el diagnéstico

2018 Actualizacién del protocolo para el diagnéstico precoz de la EC en Espafia

2019 Nueva Guia ESPGHAN para el diagnéstico de la EC

EC: enfermedad celiaca.

5 veces mds frecuente en nifios que en
adultos, y la relacién mujer: hombre es
de 2:1.

Su distribucién es universal, siendo
la prevalencia menor en chinos y japo-
neses, y hasta un 5% mayor en el Africa
subsahariana(. Las diferencias en la
prevalencia de los alelos de suscep-
tibilidad HLA y la diversidad en las
précticas nutricionales, explicarian las
variaciones entre las diversas poblacio-
nes. Asi, la prevalencia tan alta de la
poblacién saharaui (1:18) se relaciona
con una elevada ingesta de gluten, una

alta prevalencia de DQ2 y DQS8, y un
alto grado de consanguinidad.

En el estudio REPAC de incidencia,
en el que participaron 24 hospitales con
drea asistencial definida, la incidencia
cruda de diagnéstico de EC fue de casi
8 por cada 1.000 recién nacidos vivos
y 54 por cada 100.000 menores de 15
afios. Se objetivé una media de edad
al diagnéstico de la EC de 3,7 afios,
con un 71% de formas clasicas (91%
en menores de 3 afios), 22% de atipicas
(46% de 6-15 afios) y silente en el 7%
(25% de 6 a 15 afos).
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Etiopatogenia(-7)

En la etiopatogenia de la EC interactian
factores genéticos e inmunolégicos en res-
puesta a factores ambientales, donde lo
esencial es la ingesta del gluten.

Factores genéticos

Se sabe que existe una predisposicion
genética en la EC, ya que los familiares
de primer grado tienen un 20% mds de
riesgo que la poblacién general, y se ha
descrito un riesgo de hasta el 75-80%
en gemelos monocigotos. Estd bien
establecida la asociacién de la EC con
los genes que codifican las moléculas
HLA de clase II. En torno al 90% de los
individuos celiacos expresan el hetero-
dimero HLA DQ2, y la mayoria de los
celiacos restantes expresan HLA DQS8.
Sin embargo, la expresion de estos hete-
rodimeros es una condicién necesaria,
pero no suficiente para el desarrollo
de la EC, ya que estin presentes en
aproximadamente el 30% de la pobla-
cién general y solo un 1% desarrolla la
enfermedad. Esto refleja la necesidad de
que coexistan otros factores implicados
en el desarrollo de la EC.

Estudios genéticos recientes han
establecido relacién entre la EC y otras
regiones del genoma humano distintas
alas HLA, por lo general relacionadas
con la expresién de genes implicados en
la modulacién de la respuesta inmune.
Sin embargo, el papel de estos loci no-
HLA atn no estd bien determinado.

El gluten

Es el factor ambiental principal para
el desarrollo de la EC. Se trata de una
proteina que se encuentra en la semilla
de cereales: trigo, cebada, centeno y sus
derivados. Estd compuesta fundamen-
talmente por gliadina y gluteinas, que
son las principales responsables de su
potencial nocivo.

Factores inmunolégicos

En el individuo celiaco, la respuesta
inmune a la gliadina da lugar a una reac-
cién inflamatoria a nivel del intestino
delgado, caracterizada por la infiltracién
de la limina propia y el epitelio, y por
el desarrollo de atrofia vellositaria. Esta
respuesta estd mediada por inmunidad
innata y adaptativa; los linfocitos T
CD4+ de laldmina propia reconocen los
péptidos de gliadina, los cuales se unen

PEDIATRIA INTEGRAL

Tabla Il. Manifestaciones clinicas de la enfermedad celiaca

Nifios Adolescentes Adultos
Sintomas
- Diarrea - Frecuentemente - Dispepsia
- Anorexia asintomaticos - Diarrea crénica
- Vémitos - Dolor abdominal - Dolor abdominal
- Dolor abdominal - Cefaleas - Sindrome del intestino irritable
- lrritabilidad - Artralgias - Vémitos
- Apatia - Menarquia retrasada - Estrefimiento
- Tristeza - lIrregularidades - Astenia
- Laxitud menstruales - Dolores articulares y éseos
- Introversién - Estrefiimiento - Infertilidad
- Hipotonia - Habito intestinal - Abortos recurrentes
irregular - Parestesias
- Disconfort abdominal - Tetania
- Ansiedad
- Depresién
- lrritabilidad
- Epilepsia
- Ataxia
Signos y alteraciones analiticas
- Malnutricién - Aftas orales - Aftas orales
- Distension - Hipoplasia del esmalte - Malnutricién con o sin pérdida
abdominal - Distension abdominal de peso
- Hipotrofia - Debilidad muscular - Edemas periféricos
muscular - Talla baja - Talla baja
- Retraso pondo- - Artritis - Neuropatia periférica
estatural - Osteopenia - Miopatia proximal
- Ferropenia - Ferropenia - Ferropenia
- Anemia - Anemia ferropénica - Anemia ferropénica
ferropénica - Hipertransaminasemia - Anemia megaloblastica

- Hipoproteinemia
- Hipertransamina-

: - Pérdida de peso
semia

y denticién

- Queratosis folicular -

- Alteraciones de la piel -

Hipertransaminasemia

- Hipoesplenismo

Osteopenia

- Disminucioén del tiempo
protrombina

- Déficit de acido félico

- Déficit de vitamina B12

- Hipoalbuminemia

Modificada de diferentes autores citados en el texto.

amoléculas HLA DQ2 y/o DQ8 que se
expresan en las células presentadoras de
antigeno. Posteriormente, las células T
producen citoquinas proinflamatorias.
La enzima transglutaminasa tisular
deamida estos péptidos aumentando
su inmunogenicidad.

Diagnostico®)

El diagnéstico precoz de la EC es
fundamental para evitar complicaciones
a largo plazo (v. apartado de complica-
ciones) y se traduce en una mayor cali-
dad de vida. Este se ha modificado en
los dltimos afios, gracias a los avances
que se han producido en los métodos

diagnésticos y al mayor conocimiento
de sus multiples manifestaciones, pero
aun se estima que existe un retraso en
el diagnéstico de EC de unos 12 afios.

El diagnéstico de la EC se basa en
la conjuncién de: los datos clinicos, el
estudio serolégico, el estudio genético,
la biopsia intestinal, la respuesta a la
retirada del gluten de la dieta y prueba
de provocacién (algoritmo 1).

Clinica®:19)

Las manifestaciones clinicas de la
EC son multiples y muy heterogéneas,
lo que crea la necesidad de un alto indice
de sospecha por parte del pediatra. Los



sintomas son diferentes en funcién de

la edad, por lo que de forma préctica,

se suelen agrupar en funcién de su pre-

sentacion en la infancia, adolescencia o

edad adulta® (Tabla IT). Clasicamente,

se han definido las siguientes formas de
presentacién de la EC):

* EC dsica: es el patrén de presenta-
cién menos frecuente, observindose,
sobre todo, en nifios menores de 2
afios y, de forma muy excepcional, en
la edad adulta. Se caracteriza por la
aparicién de: retraso péndero-estatu-
ral o pérdida de peso, diarrea cronica,
vémitos y pérdida de apetito. Este
conjunto de sintomas asociados a un
estado de malnutricién y distensién
abdominal es lo que se denomina:
“hébito celiaco” y, habitualmente, se
corresponde con un grado de atrofia
vellositaria grave.

* EC pauciu oligo o monosintomdtica:
es la forma mads frecuente de EC,
aunque, segtin el Registro REPAC,
no en la poblacién pedidtrica de
nuestro entorno. Puede cursar con
sintomas intestinales y/o extraintes-
tinales de indole variable. La forma
mis frecuente en la infancia es la talla
baja, generalmente no acompafada
de manifestaciones digestivas. El
espectro histolgico y la positividad
de los autoanticuerpos son variables.

* ECsilente: no hay manifestaciones
clinicas, pero si lesiones histolégicas
caracteristicas. Estos casos suelen
descubrirse por una determinacién
de marcadores séricos, indicada por
pertenecer a alguno de los grupos de
riesgo.

* EC latente: es una forma de expre-
sividad variable, ya que puede o no
tener sintomas y los anticuerpos
pueden ser positivos o negativos.
La biopsia es normal o presentar
aumento de los linfocitos intraepi-
teliales, con las caracteristicas propias
de la EC, pero lo que define ala EC
latente es que en un futuro desarro-
llardn la enteropatia si mantienen la
ingesta de gluten.

* EC potencial: son aquellos indivi-
duos que no presentan alteraciones
histol6gicas caracteristicas de la
enfermedad, pero por sus caracte-
risticas genéticas (HLA-DQ2/DQS9)
o inmunoldgicas (en ocasiones, anti-
cuerpos séricos positivos), presentan
un riesgo “potencial” de desarrollarla.

Pruebas complementarias

En caso de sospecha de EC, debe-
riamos solicitar un estudio analitico que
incluya:

* Hemograma: para valorar la existen-
cia de anemia.

* Bioquimica sanguinea: puede mos-
trar ferropenia, hipertransaminase-
mia y/o hipoproteinemia.

* Inmunoglobulina A (IgA) total: es
importante su cuantificacién, puesto
que los anticuerpos mds utilizados en
la deteccién de la celiaquia son de
tipo IgA y la mayor tasa de falsos
negativos son debidos a la coexisten-
cia de un déficit de IgA.

+ Estudio serolégico.7): existen 3
tipos de autoanticuerpos utiles en
el diagnéstico de la EC, aunque no
siempre solicitaremos los 3.

1. Anticuerpos anti-transgluta-
minasa tisular 2 (AAT) isotipo
inmunoglobulina A (IgA): su
sensibilidad para el diagnédstico
es mdxima (>95%), pero su es-
pecificidad (90%) es algo menor,
porque pueden estar presentes
a titulos bajos en enfermedades
autoinmunes, enfermedades he-
piticas e infecciones.

2. Anticuerpos anti-endomisio
(AAE) isotipo IgA: su sensibili-
dad es mds baja (80-90%) que la
de los AAT, pero su especificidad
es préxima al 100%.

3. Anticuerpos anti-péptidos de
gliadina desamidada (anti-DGP)
isotipos IgG e IgA: estin dirigi-
dos frente a péptidos inmunodo-
minantes, producidos durante la
digestién de la gliadina y desa-
midados en la submucosa intesti-
nal. Tanto los IgG como los IgA
presentan una sensibilidad del
80-95% y una especificidad del
80-90%.

Las ultimas recomendaciones de la

ESPGHAN (2019) aconsejan usar

la determinacién de AAT IgA para

el estudio inicial de EC en todos los
casos que presenten valores normales
de IgA total, independientemente de
la edad. Si existe elevacién de dichos
anticuerpos, se debe derivar al espe-
cialista y solicitar AAE en una nueva
muestra (Algoritmo 1). En caso de
déficit de IgA total, se recomienda la
determinacién de autoanticuerpos de
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clase IgG®) de la AAT, que aumenta

la eficacia diagnéstica.

Para una correcta valoracién de los

resultados seroldgicos, es necesario

tener en cuenta las siguientes pre-
misas(®:

- Es necesario conocer el nivel de
IgA total, ya que un déficit de
IgA puede condicionar un “falso
negativo” en la determinacién de
anticuerpos de clase IgA. Ade-
mids, los nifios menores de dos
aflos pueden presentar una inmu-
nodeficiencia transitoria que con-
dicione también esta situacion(?).
En nifios y adultos, con lesién his-
tologica inicial sin atrofia, puede
ser negativo.

- La administracién de inmuno-
supresores o corticoides pueden
condicionar la respuesta inmu-
nolégica.

- Algunos test pueden dar falsos
positivos en caso de parasitaciéon
(p. ¢j., por Giardia Lamblia), por
lo que si el paciente presenta dia-
rrea cronica, es conveniente rea-
lizar un estudio de pardsitos en
heces para descartar infestacién
intercurrente.

- Conocer el contenido de gluten
en la dieta, ya que un bajo aporte
puede ocasionar falsos negativos.
Esto ocurre en los familiares
convivientes con un sujeto celia-
co o en pacientes que suprimen
el gluten de forma voluntaria por
asociacién con los sintomas.

- Existen formas de EC seronega-
tiva: pacientes con clinica com-
patible, haplotipo HLA de riesgo
y lesi6én histoldgica caracteristica,
que revierten tras la retirada del
gluten.

* Estudio genético: la determinacién

de los haplotipos HLA tipo II aso-
ciados ala EC (DQ2 y/o DQ8) tiene
un valor limitado en su diagnéstico,
ya que el 25-30% de la poblacién
general tiene dichos genes sin nece-
sidad de padecer la enfermedad. Lo
que realmente nos da informacién
es su negatividad (alto valor predic-
tivo negativo), permitiendo excluir
la EC con un 99% de certeza. No
obstante, la tipificacién HLA no
aumenta la precisién diagndstica si
el resto de criterios se cumple, por
lo que no estd indicado solicitarla en
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pacientes con AAT IgA positivo que

requieran biopsia para el diagndstico

o en aquellos que cumplan “criterios

diagnésticos sin biopsia”®). Es de

utilidad solicitarlos en el estudio de
los grupos de riesgo, para descartar

EC o estratificar su riesgo.

* Estudio histolégico: biopsia intesti-
nal. La prueba considerada patrén oro
para establecer el diagndstico defini-
tivo es la biopsia duodeno-yeyunal,
que se efectuard siempre antes de
iniciar la dieta sin gluten (DSG).
En la interpretacién de los resultados,
debemos tener en cuenta que la lesion
histolégica de la EC se caracteriza
por ser:

- Parcheada, por lo que una biopsia
negativa no descarta el diagndsti-
co. Se recomienda tomar 4 mues-
tras de duodeno distal y, al menos,
una de bulbo duodenal.

- Heterogénea. El grado de lesién es
variable y se suele establecer me-
diante la clasificacién de Marsh:
normal (0), lesién infiltrativa o
enteritis linfocitica (1), hiperpld-
sica (2), atrofia parcial (3a), atrofia
subtotal (3b) y atrofia total (3c¢).

- No especifica. Existen otras pa-
tologias en las que podemos en-
contrar distintos grados de atrofia
duodenal o enteritis linfocitica,
aunque en la mayoria de los casos,
un patdlogo experto podré hacer
el diagndéstico diferencial entre los
diferentes cuadros.

* Respuesta clinica ala dieta sin gluten
(DSG): la mejoria clinica y analitica,
tras la retirada del gluten, confirma
el diagnéstico de EC.

* Prueba de provocacién: hoy dia,
la prueba de provocacién solo es
necesaria en los casos de diagnés-
tico dudoso, como: individuos que
presenten lesién histolégica de bajo
grado (Marsh 1), individuos que no
presentan haplotipo HLA de riesgo
o con marcadores serolégicos negati-
vos. También, serd necesaria en aque-
llos individuos que hayan retirado el
gluten sin un diagndstico firme de
EC.

La cantidad de gluten a ingerir

deberia ser de unos 10 g de gluten

al dia (equivalente a 4 rebanadas de
pan) durante, al menos, 2 semanas

(si el paciente lo tolera, es recomen-

dable mantenerla 4 semanas). En la
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infancia, la elevacién de los autoan-
ticuerpos junto con la recaida clinica
tras la reintroduccién del gluten,
permiten confirmar el diagnéstico
sin necesidad de una nueva biopsia
intestinal?).

Criterios diagnoésticos

Segun los criterios diagnésticos de
la ESPGHAN, publicados en 2012,
la biopsia intestinal podia omitirse en
una serie de casos seleccionados: nifios
y adolescentes claramente sintomati-
cos con niveles de AAT 10 veces por
encima del limite superior de normali-
dad (LSN), AAE positivos y un haplo-
tipo HLA compatible (DQ2 y/o DQS)
(2), Sin embargo, las dltimas recomen-
daciones de esta Sociedad realizadas en
2019, que revisan estos criterios, amplian
esta seleccién de casos y afirman que se
puede realizar un diagnéstico de EC, sin
necesidad de biopsia intestinal, en aque-
llos nifios con titulos de AAT > 10 veces
el LSN y con positividad de AAE en
otra muestra diferente, sin necesidad de
que sean sintomdticos ni de solicitar la
genética (Algoritmo 1). Si bien, apuntan
que, aunque el valor predictivo positivo
de valores AAT > 10 veces el LSN es
alto, es menor en nifios asintomdticos,
y la omisién de la biopsia debe ser con-
sensuada con la familia y, si corresponde,
con el nifio®). En el resto de casos, sigue
siendo necesaria la realizacién de una
biopsia de intestino delgado, siendo obli-
gada en la poblacién adulta.

El uso aislado de la DSG, como
herramienta diagndstica, sigue estando
totalmente injustificado, ya que la res-
puesta a la misma no es especifica de
la EC (v. diagnéstico diferencial) y su
retirada, de forma voluntaria o empirica,
suele retrasar el proceso diagndstico y
condicionar la realizacién de mds prue-
bas complementarias.

Cribado

Aungque la EC cumple muchos de
los criterios para realizar un cribado
poblacional, la OMS no lo considera
recomendable, ya que no se conoce la
historia natural de la enfermedad en
pacientes asintomadticos identificados
en estudios poblacionales(”). La reco-
mendacién actual en individuos asin-
tomidticos es realizar cribado solo en

aquellos que pertenezcan a grupos de

riesgo:

* Familiares de primer grado de indi-
viduos celiacos: la prevalencia en este
grupo se sitaa entre el 10 y el 20%.
La presencia de dos miembros de la
fratria con la enfermedad aumenta
tres veces el riesgo para el resto de la
familia.

* Enfermedades asociadas ala EC(:
diabetes mellitus tipo I, sindrome
de Down, enfermedad tiroidea auto-
inmune, déficit selectivo de inmu-
noglobulina A, enfermedad hepitica
autoinmune, sindrome de Turner,
sindrome de Williams, enfermedad
de Addison. Estas pueden preceder,
manifestarse simultineamente e
incluso aparecer después del diag-
néstico de EC. Una posible expli-
cacién de esta asociacién podria ser
que comparten algin mecanismo
patogénico aun no explicado.

En estos casos, y en ausencia de sin-
tomas, el cribado se podria comenzar
solicitando el tipaje HLA y, solo en el
supuesto de que este fuera de riesgo,
seria recomendable efectuar determi-
naciones periédicas de los marcadores
serolGgicos, sin existir, en el momento
actual, ningun protocolo satisfactorio
sobre la frecuencia con la que deben
repetirse®).

Diagnéstico diferencial

Existen otros cuadros clinicos rela-
cionados con la ingesta de gluten que se
deben tener en cuenta en el diagnéstico
diferencial de la enfermedad celiaca.
En ellos, la sintomatologia también es
dependiente de la ingesta del gluten y
mejora tras su retirada, siendo, a veces,
entidades que se solapan o con clinica
muy similar, lo cual dificulta el diag-
nostico diferencial.

* Alergia al trigo: reaccién de hiper-
sensibilidad, mediada o no por IgE,
a proteinas del trigo.

* Sensibilidad al gluten (trigo) no
celiaca: cuadro recientemente des-
crito en el que la ingesta de gluten
o trigo (atn se desconoce cudl es
el agente causal) provoca sintomas
similares a los de la enfermedad
celiaca, donde ésta se ha descartado.

* Intolerancia al gluten: cuadro carac-
terizado por la presencia de sintomas
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Tabla Ill. Caracteristicas diferenciales de los trastornos relacionados con el gluten

Aspectos a Alergia a trigo Enfermedad celiaca SG(T)NC Intolerancia al gluten

valorar

Clinica Sintomas intestinales Sintomas intestinales y Sintomas intestinales y Sintomas intestinales

y extraintestinales en extraintestinales en horas, extraintestinales en horas o dias y extraintestinales en
minutos u horas tras la dias o meses tras la ingesta tras la ingesta de gluten/trigo horas o dias tras la
ingesta de trigo de gluten ingesta de gluten
Empeoran tras ejercicio
Pequefias cantidades No correlacién directa con Relacién sintomas -cantidad La intensidad de
producen sintomas la cantidad de gluten variable (generalmente mayor los sintomas es
intensidad con mayores dependiente de la
cantidades de trigo/gluten). cantidad de gluten
Mejoria de sintomas tras retirada del gluten / trigo
Reaparicién de sintomas tras su introduccion

HLA DQ2 No relacionado (30% de Presente en 99% Presente hasta 50% No se conoce

o DQ8 la poblacién general)

Serologia IgE elevada frente a AAT AAG puede ser positivo (25-50%) Negativos

componentes del trigo AAE Resto autoanticuerpos
AAG relacionados con EC negativos
Prick test Positivo Negativo Negativo Negativo
(no indicado)

Inmunidad Alergia / anafilaxia Innata y adquirida activada Innata No existen
mecanismos
inmunolégicos

Histologia No enteropatia Desde LIE con patrén Pueden tener LIE. No hay enteropatia

(no indicada biopsia) caracteristico a atrofia Aumento de baséfilos
vellositaria total en lamina propia
(ausencia de patrén de EC)
Asociado a Enfermedades alérgicas  Enfermedades autoinmunes Sensibilidad a otros alimentos No se conocen

y otras

Reversibilidad La desensibilizacion es
posible

Puede ocurrir. Mecanismos  Posible

desconocidos

Posible

Modificado de: Coronel Rodriguez C, Espin Jaime B, Guisado Rasco MC. Enfermedad celiaca. Pediatr Integral. 2015; XIX(2): 122-38.
Elli L, Branchi F, Tomba C, Villalta D, Norsa L, Ferretti F, Roncoroni L, Bardella MT. Diagnosis of gluten related disorders: Celiac disease,

wheat allergy and non-celiac gluten sensitivity. World J Gastroenterol. 2015; 21: 7110-9.

SG(T)NC: sensibilidad al gluten/trigo no celiaca. AAT: anticuerpos antitransglutaminasa. AAE: anticuerpos antiendomisio. AAG: anticuerpos

antigliadina. LIE: linfocitos intraepiteliales.

intestinales (diarrea, dolor y disten-
si6n abdominal, estrefiimiento) y
extraintestinales (fatiga, pérdida de
peso, cefalea), dependientes de la
cantidad de gluten ingerida.

Las caracteristicas diferenciales de
cada cuadro clinico se exponen en la
tabla ITI(L,11-13), Muchas veces, cada vez
de forma mds frecuente, tenemos que
usar un algoritmo diagnéstico diferente
en aquellos sujetos que han decidido
realizar una DSG sin recomendacién
médica alguna (Algoritmo 2), lo cual
mids que ayudar, dificulta su clasifica-
ci6n diagnéstica.

Tratamiento

Que tu alimento sea tu medicina, y que
tu medicina sea tu alimento (Hipdcrates
de Kos). El tratamiento de la EC es la
exclusion del gluten de la dieta de manera
estricta y de por vida.

La dieta sin gluten (DSG) es la Gnica
medida que conduce a la desaparicién
de los sintomas clinicos, as{ como a la
normalizacién de la mucosa intestinal y a
la prevencién de las complicaciones(:714),
Esta consiste en eliminar de la dieta cual-
quier producto que lleve como ingre-
diente: trigo y sus especies (trigo duro,

espelta o trigo verde o salvaje, Kamut,
cuscus, escanda, farro), cebada, centeno
y sus hibridos (triticale obtenido de trigo
y centeno). Por lo general, se recomienda
evitar también la avena, por riesgo de
contaminacién cruzada durante su pro-
cesado con otros cereales, aunque algunos
estudios afirman que la avena pura (y asi
debe estar etiquetada) es segura para el
celiaco). Algunos ejemplos de harinas
toleradas son las de: arroz, maiz, mijo,
sorgo, alforfén o trigo sarraceno, tapioca,
almorta, goma garrofin (E-410), goma
guar (E-412), amaranto, frijoles, ararais
0 quinoa (aunque no todas las variedades
estdn libres de gluten).
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Dieta sin gluten

En funcién de su contenido en glu-
ten, los alimentos se pueden clasificar en
3 categorias(¥): alimentos que lo contie-
nen de forma natural, alimentos libres
de gluten y alimentos que pudieran con-
tenerlo, categoria en la que se incluyen la
mayoria de productos procesados. Este
ultimo grupo es el mds numeroso y es
dificil de delimitar, puesto que siempre
existe riesgo de contaminacién cruzada.

Etiquetado y legislacién

El paciente celiaco y su familia deben
habituarse a comprobar los ingredientes
y la composicién nutricional de los pro-
ductos que consumen. El Reglamento
Europeo (UE) Ne 828/2014 obliga a
recoger en el etiquetado del producto si
este contiene gluten. Se debe diferenciar
entre productos “sin gluten” (PSG), que
son aptos para celiacos (aunque pueden
contener hasta 20 ppm), de aquellos
productos “muy bajos en gluten”, que
pueden contener hasta 100 ppm de
gluten y deben ser evitados. La espiga
barrada acompaiiada de un cédigo alfa-
numérico (Fig. 1) es el simbolo inter-
nacional sin gluten y estd actualmente
regulado por la Sociedad de Asociacio-
nes de Celiacos de Europa (AOECS),
quien delega en sus asociaciones miem-
bros la concesién de su uso y control.

Se debe revisar también el prospecto
de los medicamentos que se consuman,
ya que pueden contener gluten como
excipiente.

Dificultades para llevar una DSG

* La dieta mediterrdnea supone una
exposicién media de 10-15 g de glu-
ten al dia, por lo que no resulta ficil
excluirlo. Se estima que el gluten
forma parte del 80% de los alimen-

Numero de licencia

Figura 1. Anagrama Internacional de produc-
tos “sin gluten”. Pueden contener hasta 20
mg de gluten por kg de producto (20 partes
por millén, ppm) segun establece el Regla-
mento Europeo (UE) N° 828/2014.
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tos manufacturados, bien de forma
directa, bien como espesante, soporte
de aromas y aglutinantes.

* Los PSG suelen ser escasos y caros,
suponiendo un gasto extra para la
unidad familiar.

* Ser celiaco supone una gran reper-
cusioén en el nicleo familiar, induce
cambios de hibitos y costumbres,
aprender a evitar la contaminacién
cruzada y, en definitiva, a cocinar y
vivir sin gluten.

Herramientas de ayuda a la DSG

Tras el diagnéstico, es necesario
aportar a la familia informacién acerca
de cémo realizar correctamente una
DSG, donde se evite la contaminacién
cruzada y el consumo inadvertido de
gluten o sus trazas. Las asociaciones
de celiacos y FACE (Federacion de
Asociaciones de Celiacos de Espafia)
suponen una fuente fiable de informa-
cién y suelen ofrecer distintas herra-
mientas para facilitar el aprendizaje y
la integracién de los pacientes, como
por ejemplo:

* Elaboracién periddica de lista de ali-
mentos sin gluten y certificacién de
alimentos “sin gluten” mediante un
control interno.

* Aplicaciones moviles para identificar
alimentos aptos y no aptos para celia-
cos (p. ¢j.: FACE mévil) o localizar
restaurantes y hoteles donde comer
de forma segura sin contaminacién
cruzada.

* Agrupaciones de jévenes, como FACE
JOVEN (nacional) o Coeliac Youth
of Europe (a nivel europeo), que pro-
mueven campamentos y actividades
grupales entre los jévenes celiacos.

DSG en poblacién sana

No es infrecuente encontrar pacien-
tes que, sin un diagndstico previo, han
retirado el gluten de su dieta por aso-
ciacién de sintomas con su ingesta o
simplemente por una falsa idea de que
una dieta sin gluten es ms saludable.

El gluten carece de valor nutricional,
pero tiene un alto valor tecnoldgico para
la industria alimentaria. Es el responsable
de la elasticidad de la masa de harina y
confiere la consistencia esponjosa de los
panes y masas horneados(4). Los produc-
tos manufacturados dirigidos a celiacos
pierden estas caracteristicas al retirar el
gluten y, para mejorar su aspecto y su

sabor, se les suele afiadir azucares sim-
ples y aceites vegetales ricos en grasas
saturadas. Esto los hace nutricionalmente
inferiores a sus homélogos con gluten.
Algunos estudios sefialan incluso mayo-
res indices de masa corporal en pacientes
celiacos asociado, sobre todo, al abuso de
este tipo de productos().

Actualmente, no existe base para
considerar que una DSG tiene un efecto
negativo sobre individuos sanos, pero
una dieta rica en productos manufactu-
rados “sin gluten” si puede ser de peor
calidad nutricional.

Para el paciente celiaco, la dieta reco-
mendada debe estar basada en productos
frescos que originariamente no conten-
gan gluten y reducir, en lo posible, el
consumo de alimentos manufacturados.
Ademis, estos productos especiales para
celiacos suelen tener bajo contenido en
fibra, por lo que se aconseja aumentar el
consumo de legumbres, hortalizas, ver-
duras y frutas para subsanar este déficit
y evitar alteraciones del hdbito intestinal.

Correccion de déficits nutricionales
En el momento del diagnéstico, los

pacientes con EC pueden presentar

deficiencias nutricionales que precisen
reposicién():

* Ferropenia. Se recomienda la repo-
sicién de hierro por via oral, aunque
en casos de atrofia vellositaria, la
absorcién oral puede ser pobre y, en
caso de anemia intensa y/o ferrope-
nia refractaria, puede ser necesaria la
reposicién por via intravenosa.

* Diarrea intensa y deshidratacion. En
algunos casos, es preciso una rehi-
dratacién endovenosa inicial. Si la
EC debuta como sindrome malab-
sortivo, se puede valorar inicialmente
reducir la lactosa de la dieta durante
los primeros meses, para acelerar la
recuperacion sintomatica.

* Osteopenia y osteoporosis. Frecuen-
temente asociada a la EC no tratada,
incluso en formas histolégicamente
leves. Las recomendaciones inicia-
les deben incidir en la adherencia
a la DSG, ejercicio fisico regular e
ingesta minima diaria de 1.500 mg
de calcio, precisando, en ocasiones,
suplementos orales de calcio y vita-
mina D.

* Otros déficits. Reposicién de micro-
nutrientes (vitamina A, B, Cy E) en
forma de multivitaminicos, en caso



de presentar hipovitaminosis. Se
recomienda vigilar el déficit de dcido
félico, vitamina B12 y otros micronu-
trientes como cobre, zinc y magnesio.

Nuevas estrategias terapéuticas

Existen varias lineas de investigacién
en cuanto a terapias alternativas o coad-
yuvantes a la DSG. Algunas de ellas van
dirigidas a la obtencién de harinas sin
capacidad inmunogénica o el desarrollo
de agentes que inactiven el efecto téxico
del gluten en la luz intestinal. Otros
estudios se basan en la modulacién de la
respuesta inmune frente al gluten o en la
investigacion del papel de la microbiota
y los probidticos en la EC.

Todas estas terapias necesitan ain
demostrar su eficacia y seguridad para
poder ser aplicadas en la prictica cli-
nica®).

Complicaciones

Los sujetos celiacos que no efectian la
dieta presentan mayor morbilidad y mor-
talidad, con un riesgo aumentado de desa-
rrollar linfomas y carcinomas. Este riesgo
se iguala al de la poblacién no celiaca si se
realiza una DSG de forma estricta.

En aquellos pacientes con escasa
adherencia a la DSG (o cuando no se
realiza un diagndstico precoz) existe un
mayor riesgo de aparicién de compli-
caciones, descritas en la tabla IV. Sin
embargo, se estima que a los 5 afios de
seguir una DSG de forma estricta, este
riesgo se iguala en el paciente celiaco al
de la poblacién no celiaca.

Ademis, 1a EC no tratada asocia una
menor densidad ésea, que generalmente
confiere un mayor riesgo de fracturas.
Igualmente, se ha planteado que existe
un riesgo de hipoesplenismo funcional,
con el correspondiente riesgo de sufrir
infecciones por gérmenes encapsulados,
como el neumococo.

Prevencién(1:2,16)

Actualmente, no es posible realizar una
prevencion primaria de la EC, ya que se
desconocen sus factores de riesgo ambien-
tales.

Ademis de la predisposicion gené-
tica y del principal factor ambiental, el
gluten, parecen haber implicados otros

Tabla IV. Complicaciones de la

enfermedad celiaca no tratada

Detencién del crecimiento

Manifestaciones orales: aftas, defecto
de esmalte, glositis atréfica

Hipoesplenismo

Manifestaciones hepaticas: elevacién
transaminasas, esteatosis, etc.

Crisis celiaca

Esprue colageno

Infertilidad inexplicada

Insuficiencia pancreatica exocrina

Osteopenia y osteoporosis

Alteraciones hematolégicas: anemia,
leucopenia, alteracion coagulacion

Yeyunoileitis ulcerativa crénica

Trastornos neuroldgicos: hipotonia,
retraso aprendizaje, neuropatias, etc.

Trastornos psiquiatricos: apatia,
depresion, ansiedad, etc.

Colitis microscépica

Sobrecrecimiento bacteriano

Linfoma no Hodgkin

Elevacion del riesgo de otros
sindromes linfoproliferativos

Carcinomas digestivos de faringe,
esdfago, estbmago y recto

Enfermedades autoinmunes

EC refractaria con persistencia de
atrofia vellositaria y malabsorcién
clinica que no responde a la dieta sin
gluten

factores ambientales en el desarrollo de
la EC. De entre estos factores, destaca
un probable papel de la flora intestinal,
ya que los estudios mds recientes rela-
cionan cambios en la composicién de la
microbiota con la EC. Sin embargo, ain
estd por determinar si estos cambios son
consecuencia o causa de la enfermedad.

Consecuentemente, se han relacio-
nado también otros factores como el
uso de antibidticos, de probiéticos, o
las infecciones gastrointestinales en el
primer afio de vida, todos con un claro
efecto modificador de la microbiota.
No obstante, atin son necesarios mas
estudios que aclaren su posible papel

enla EC.
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Por otra parte, muchos de los fac-
tores que se crefan relacionados con el
desarrollo de EC parecen tener poco o
ningun efecto sobre la misma:

Edad de introduccién del gluten:
actualmente no existe evidencia de
que el momento de introduccién
del gluten en la dieta influya en el
desarrollo de EC. La introduccién
tardia del gluten parece asociarse con
un desarrollo mis tardio de la enfer-
medad, pero no supone diferencias
en cuanto a su incidencia. La reco-
mendacién actual de la ESPGHAN
es introducir el gluten en cualquier
momento entre los 4 y 12 meses de
vida. Aunque tampoco hay eviden-
cia sobre la influencia de la cantidad
de gluten ingerida, se recomienda
hacerlo en pequefias cantidades y de
forma progresiva(7?).

* Lactancia materna: se ha estudiado
un posible efecto protector de la lac-
tancia materna gracias a su efecto
inmunomodulador y sobre la micro-
biota, pero los estudios mds recientes
no demuestran este beneficio.

* Tipo de parto: el parto por cesdrea
no parece estar més relacionado con
la EC que el parto vaginal, a pesar
de que entrafie cambios en la com-
posicién de la microbiota.

Ante la ausencia de factores de riesgo
claramente asociados, se hace necesario
extremar la vigilancia clinica, sabiendo
que los individuos homocigotos para el
HLA DQ2 han demostrado un riesgo
mayor de desarrollar la enfermedad.

Seguimiento

Tras el diagnéstico, es necesario realizar
un seguimiento peridédico que, tras la des-
aparicion de los sintomas y alteraciones
analiticas, podra ser realizado en Atencion
Primaria.

Al tratarse de una patologia crénica,
el paciente celiaco debe recibir un segui-
miento médico periédico de por vida
(Algoritmo 3). Este seguimiento debe
incluir los siguientes objetivos(?):

1. Evaluacién de la respuesta al trata-
miento: comprobar la desaparicién
de sintomas, la normalizacién de
alteraciones analiticas, y un ade-
cuado desarrollo y crecimiento. El
tiempo de remisién de los sintomas
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tras iniciar la DSG es variable y
dependerd del dafio intestinal previo

Tabla V. Herramientas disponibles para monitorizar la adherencia a la DSG

y de la edad del paciente. Los nifios Herramienta Inconvenientes Ventajas
mds pequefios suelen notar mejoria de seguimiento
de los sintomas en las primeras sema- Respuesta - No es util en el paciente - Cierto valor en

nas, mientras que en adolescentes y elifiitea
adultos, la mejoria suele ser mds lenta.

asintomatico sintomaticos

400

Por lo general, se produce una acele- Cyes’ti_onarios - Subjetiyo (depende.n de la - Pue_den detectar_errores en
. . .. dietéticos honestidad del paciente) la dieta, susceptibles de
racién de la velocidad de crecimiento . A
“C > d 1 ori - - Dificultad para detectar correccion
o “Catch up .urante ¢l primer ano transgresiones involuntarias
de la DSG. Sin embargo, aquellos
adolescentes que hayan finalizado Marcadores - No estandarizacién de valores - Poco invasivo

su desarrollo puberal y 6seo antes del

diagnéstico, pueden permanecer con

una talla adulta mas baja.

La normalizacién de los autoanti-

cuerpos dependerd de los valores

iniciales, pero suele conseguirse a los

6-12 meses tras iniciar la dieta. La

recuperacién de la mucosa intestinal

puede tardar hasta 1-2 afios.

- ECno respondedora a DSG: es
aquella cuya sintomatologia y/o
alteraciones analiticas no presen-
tan mejoria a pesar de haber indi-
cado una DSG de forma estricta
durante, al menos, 6-12 meses.
En esta situacién, es necesario
realizar una bisqueda intencio-
nada de fuentes ocultas de gluten
en la dieta o de transgresiones mi-
nimas, ya que ambas situaciones
explican la mayoria de los casos.
Si no se logra identificar una
causa dietética, serd preciso revi-
sar los criterios que permitieron
establecer el diagnédstico de EC.
Si aun asi sigue existiendo una
sospecha clinica bien fundamen-
tada, a veces, es necesario realizar
una nueva biopsia intestinal, para
valorar cambios en la mucosa tras
la exclusién del gluten.

- EC refractaria: aquella caracteri-
zada por la ausencia de respuesta
clinica e histolégica, al menos,
12 meses desde el inicio de una
DSG, una vez asegurada una
correcta adherencia a la misma.
Ocurre aproximadamente en un
10% de los casos, siendo extrema-
damente infrecuente en nifios.

2. Asegurar la adherencia a la DSG.

Los pacientes que toleran el consumo
“ocasional” sin sintomas aparentes,
tienden a ser mds incumplidores.
Estd demostrado que un asesora-
miento adecuado sobre la DSG y las
consecuencias de su mala realizacién

PEDIATRIA INTEGRAL

serolégicos - Baja sensibilidad

- Baja correlacion con el dafio

intestinal
- Larga vida media

Péptidos del - Aln en estudio

- Alta sensibilidad

gluten en - Corta vida media: orina hasta 48 - Poco invasivo

heces / orina h, heces hasta 4 dias

- Util para transgresiones
involuntarias y
optimizacion de la DSG

Biopsia - Invasivo. No se realiza de rutina - Indicada en ECNR

intestinal

Modificado de: Samasca G, Lerner A, Girbovan A, Sur G, Lupan |, Makovicky P, et al.
Challenges in gluten-free diet in coeliac disease: Prague consensus. Eur J Clin Invest.

2017; 47: 394-97.

DSG: dieta sin gluten. ECNR: enfermedad celiaca no respondedora.

mejora el cumplimiento del paciente.
Por este motivo se recomienda in-
vestigar sobre esto en cada revisién
y dar apoyo en aquellas cuestiones
o dificultades para la dieta que se
puedan plantear en la consulta. Dar
a conocer las asociaciones regionales
y nacionales de celiacos puede ser de
gran ayuda en este punto.

En la actualidad, existe controversia
sobre cudl es el método ideal para
monitorizar la adherencia a la DSG.
Las caracteristicas de los medios de
evaluacién de los que disponemos
en la actualidad (marcadores sero-
l6gicos, cuestionarios dietéticos,
entrevistas o biopsias de repeticién)
se recogen en la tabla V. Ninguno
de ellos se considera, de forma ais-
lada, una herramienta idénea para
el seguimiento, por lo que se reco-
mienda utilizar una combinacién de
las mismas(>16:18). Ninguno, salvo
la biopsia intestinal, verifica la nor-
malizacién de la histologia, pero la
realizacién de biopsias intestinales
repetidas es un método de segui-
miento invasivo y costoso.

. Detectar posibles déficits nutricio-

nales, que pueden ser secundarios a

la EC, pero también a una incorrecta

realizacién de la DSG.

. Vigilar la aparicién de complica-

ciones y/o enfermedades asociadas
ala EC. Es necesario, de forma
periédica, descartar la aparicién de
enfermedades autoinmunes asociadas
(patologia tiroidea, DM1, hepatitis
autoinmune...), asi como la aparicién
de complicaciones (Tabla IV).
Debido a que presentan un hipoes-
plenismo funcional, es sabido que
los pacientes con EC presentan una
menor respuesta a la vacunacién frente
a hepatitis respecto a individuos sanos
(70% frente al 90%). Por ello, durante
el seguimiento del paciente celiaco, se
debe revisar el estado de vacunacién
y se recomienda revacunar a aquellos
en los que no se detecte serocon-
versiéon(19). Recientemente, se han
incluido como poblacién de moderado
riesgo para la vacunacién anual de la
gripe y también del neumococo.

- Frecuencia de las revisiones: la
frecuencia ideal de las revisiones
no estd bien establecida, pero ésta
variard dependiendo del momento
evolutivo de la enfermedad: tras
el diagnéstico y hasta la desapa-



ricién de los sintomas, los contro-
les pueden ser mensuales, si fuera
necesario, y se irdn espaciando
progresivamente, si la respuesta a
la DSG es satisfactoria. En los pa-
cientes controlados con una buena
adherencia a la dieta, las revisio-
nes pueden pasar a ser anuales o
cada 2 afios(719),

- ¢Por quién?: se recomienda un
abordaje multidisciplinar del
paciente celiaco en el que deben
intervenir, ademas del gastroente-
rélogo pediitrico y su pediatra de
Atencién Primaria, especialistas
en Psicologia y Dietética que ase-
soren al paciente y a su familia.

Funcién del pediatra
de Atencién Primaria

Derivar ante la sospecha clinica y realizar
el seguimiento del paciente una vez diag-
nosticado, son funciones del pediatra de
Atencion Primaria en la EC.

Ante la sospecha de EC, es necesario
derivar siempre al paciente al Gastroen-
terélogo infantil para su estudio (Algo-
ritmo 1). Tras el proceso diagnéstico, si
existe una adecuada respuesta a la DSG,
con desaparicién de los sintomas y ano-
malias analiticas, el paciente podra ser
remitido a su pediatra de AP para su
seguimiento, ya que los controles poste-
riores requerirdn un mejor conocimiento
de la estructura familiar y un adecuado
asesoramiento nutricional y social.

Por tltimo, es papel del pediatra o
médico de Atencién Primaria evaluar
alos familiares de primer grado, ya que
pasan a pertenecer a un grupo de riesgo.

En la actualidad, la mayor parte de
los pacientes siguen control hospitala-
rio, suponiendo una pérdida de jornadas
laborales y escolares (unos 2 o 4 dias al
afio), por la asistencia a consultas y reali-
zacién de pruebas complementarias con
menor accesibilidad y menor posibilidad
de cambios de fechas y/o horarios, como
cuentan para la atencién por su PAP. No
existen estudios que demuestren que la
visita con un dietista y/o un médico sea
mejor en términos de prondstico. Un
estudio hecho en Finlandia, sugiere
que un alto porcentaje de adherencia a
la dieta puede obtenerse con un segui-
miento médico realizado en el médico
de Atencién Primaria(1,6),

Tabla VI. Errores frecuentes.
Despejando mitos

- La celiaquia se cura

- Es una enfermedad de la infancia
- Tiene grados de afectacion

- Es un tipo de alergia

- No es una enfermedad, es una
intolerancia

- Por comer un poco de gluten no
pasa nada

- Los alimentos naturales sin
gluten nunca tienen gluten
(contaminacién cruzada)

- Sin diarrea no hay celiaquia

- Para el diagnéstico es
imprescindible la biopsia

- Una biopsia normal la descarta

- La biopsia es patognoménica

- Yaes raro un miembro en la
familia, mas de uno excepcional

- Es una enfermedad hereditaria

- Los productos sin gluten
adelgazan

- La dieta sin gluten es mas natural

- Los que no toleran gluten son
celiacos que ain no lo saben

- Ya hay cura efectiva. Han
descubierto un tratamiento

- En los celiacos no son efectivas
las vacunas

El control idéneo de la enferme-
dad no se alcanzard, por tanto, hasta
conseguir la coordinacién y colabora-
cién de todos los recursos implicados,
incluyendo la atencién médica y la
informacién mediante las asociacio-
nes de afectados y otras fuentes como
Internet, debiendo dirigirlos a aquellas
de contrastada calidad de sus conteni-
dos. Igualmente, tenemos que contri-
buir a eliminar mitos y mentiras que se
encuentran implementados en el acervo
cultural de la poblacién y que induce a
errores frecuentes en personas no bien

informadas (Tabla V).

Bibliografia

Los asteriscos muestran el interés del articulo a
juicio del autor.

1.*  Coronel Rodriguez C, Espin Jaime B,
Guisado Rasco MC. Enfermedad celiaca.
Pediatr Integral. 2015; XIX(2): 122-38.

2 Husby S, Koletzko S, Korponay-Szabo
IR, Mearin ML, Phillips A, Shamir R,
et al. European Society for Pediatric Gas-
troenterology, Hepatology, and Nutrition
Guidelines for the Diagnosis of Coeliac

Disease. JPGN. 2012; 54: 136-60.

3

4%

5x

6.5

7 Hwx

8 sk

9*

10.**

11.%*

12.**

13.*

15*

16.*

ENFERMEDAD CELIACA

Wikipedia: Historia de la Celiaquia.
(Consultado el 29 de octubre de 2019).
Disponible en: https://es.wikipedia.org/
wiki/Celiaqu®%C3%ADa.

Romin E, Cilleruelo ML, Gutiérrez C.
Epidemiologia de la enfermedad celiaca.
En: Polanco Allué I, ed. Enfermedad ce-
liaca: presente y futuro. Ergon, Madrid;
2017. p. 31-6.

Garcia Nieto VM. Historia de la enfer-
medad celfaca en Espaia. (Consultado el
29 de octubre de 2019). Disponible en:
https://www.aeped.es/sites/default/files/
historia_de_la_enfermedad_celiaca_en_
espana.pdf.

Polanco I. ;Qué es la enfermedad celiaca?
En: Polanco Allué I, ed. Enfermedad ce-
liaca: presente y futuro. Ergon, Madrid;
2017. p. 1-4.

Grupo de trabajo del Protocolo para el
diagnéstico precoz de la enfermedad ce-
liaca. Protocolo para el diagnéstico precoz
de la enfermedad celiaca. Ministerio de
Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad.
Servicio de Evaluacién del Servicio Ca-
nario de la Salud (SESCS); 2018.

Husby S, Koletzko S, Korponay-Szabé I,
Kurppa K, Mearin ML, Ribes-Koninc-
kx C, et al. ESPGHAN guidelines for
diagnosing coeliac disease 2019. JPGN.
Publish Ahead of Print. DOI: 10.1097/
MPG.0000000000002497.

Elli L, Branchi F, Tomba C, Villalta D,
Norsa L, Ferretti F, et al. Diagnosis of glu-
ten related disorders: Celiac disease, wheat
allergy and non-celiac gluten sensitivity.

World J Gastroenterol. 2015; 21: 7110-9.

Pereira Pinilla CL, Ochoa Ferndndez
BM, Bonet de Luna C. Enfermedad ce-
liaca: quién sabe dénde. Rev Pediatr Aten
Primaria. 2018; 20: 269-76.

Fernindez-Jiménez N, Plaza-Izurieta L,
Bilbao JR. La Enfermedad Celiaca: Mar-
cadores genéticos. En: Rodrigo L y Pena
AS, editores. Enfermedad celiaca y sen-
sibilidad al gluten no celiaca. Barcelona,
Espafia: OmniaScience; 2013. p. 103-21.

Martin Cabrejas I. Manual de la enferme-
dad celiaca. Federacién de Asociaciones de

Celiacos de Espana (FACE). Madrid 2017.
Wiech P, Chmiel Z, Bazalinski D, Sala-

cinska I, Bartosiewicz A, Mazur A, et al.
The relationship between body composi-
tion and a gluten free diet in children with
celiac disease. Nutrients. 2018; 10: 1817.

Castillejo de Villasante G, Martinez-
Ojinaga E. Prevencion primaria de la
enfermedad celiaca. En: Polanco Allué I,
ed. Enfermedad celiaca: presente y futuro.

Ergon, Madrid; 2017. p. 113-20.

Cohen ME, Jaffe A, Strauch CB, Lew-
is SK, Lebwohl B, Green PHR. Deter-
minants of follow-up care for patients
with celiac disease. ] Clin Gastroen-
terol. 2018; 52: 784-8. doi: 10.1097/
MCG.0000000000000851.

Samasca G, Lerner A, Girbovan A, Sur G,
Lupan I, Makovicky P, et al. Challenges in

PEDIATRIA INTEGRAL

401


https://es.wikipedia.org/wiki/Celiaqu%C3%ADa
https://es.wikipedia.org/wiki/Celiaqu%C3%ADa
https://www.aeped.es/sites/default/files/historia_de_la_enfermedad_celiaca_en_espana.pdf
https://www.aeped.es/sites/default/files/historia_de_la_enfermedad_celiaca_en_espana.pdf
https://www.aeped.es/sites/default/files/historia_de_la_enfermedad_celiaca_en_espana.pdf

402

ENFERMEDAD CELIACA

gluten-free diet in coeliac disease: Prague con-
sensus. Eur ] Clin Invest. 2017; 47: 394-97.

Ribes Koninckx C, Dalmau Serra J, Mo-
reno Villares JM, Diaz Martin JJ, Cas-
tillejo de Villasante G, Polanco Allue I.
La introduccién del gluten en la dieta del
lactante. Recomendaciones de un grupo
de expertos. An Pediatr (Barc). 2015; 83:
355.61-355.¢7.

18.* Comino I, Fernindez-Bafares F, Esteve
M, Ortigosa L, Castillejo G, Fambuena
B, et al. Fecal gluten peptides reveal limi-
tations of serological tests and food ques-
tionnaires for monitoring gluten-free diet
in celiac disease patients. Am J Gastroen-
terol. 2016; 111: 1456-65.

19.* Martinez M]. Seguimiento del paciente
pedidtrico. En: Polanco Allué I, ed. En-
fermedad celiaca: presente y futuro. Ergon,

Madrid; 2017. p. 67-71.

17.4*

Bibliografia recomendada
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2017. ISBN: 978-84-16732-56-2.
Libro monografico con participacién de profe-
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separados y como curso on/ine acreditado en el
enlace: www.cursoenfermedadceliaca.com. Con
el objetivo general de favorecer un mejor y mas
temprano diagnéstico de la enfermedad, optimi-
zar su abordaje y contribuir a mejorar la calidad
de vida de los afectados. Conseguir obtener un
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articulo.
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Libro que recoge en sus 25 capitulos, el conoci-
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en las diferentes facetas de la enfermedad celiaca,
podriamos citar cada uno de sus articulos, pues
se pueden descargar de forma independiente.

Caso clinico

Mujer de 9 afios de edad en el momento de la consulta.

Antecedentes familiares: primera hija de padres no con-
sanguineos; padre de 43 afios, diagnosticado de: sindrome
de colon irritable, intolerancia a la lactosa y dispepsia; madre
de 41 anos, diagnosticada de: psoriasis, HLA-B27 positivo,
hernia de hiato y rinitis estacional. Tiene una hermana gemela
sana (segunda gemela) y un hermano de 7 afios, sano.

Antecedentes personales: embarazo gemelar controlado,
que cursa sin incidencias y finaliza a término. Parto mediante
cesarea programada. Antropometria al nacimiento normal.

Lactancia materna hasta los 4 meses, mixta desde el
nacimiento.

Introduccién de la alimentacién complementaria sin inci-
dencias. Introduccién del gluten sin precisar.

Curvas de crecimiento de peso y talla oscilando sobre los
percentiles 75 y 90, respectivamente.

Bronquiolitis con 5 meses y bronquitis de repeticién los
3 primeros afios de vida.

Dermatitis atopica leve e hipertrofia adenoidea con sen-
sibilizacion a neumoalérgenos.

Vacunada segtn calendario oficial de Andaluciay las reco-
mendaciones del Comité Asesor de Vacunas (CAV) de la AEP
con pauta completa, en todos los casos.

Enfermedad actual: consulta por presentar deposiciones
diarreicas de caracter intermitente sin relacién con ingesta,
de 18 dias de evolucién. Asocia: malestar general, cefalea sin
calendario definido, halitosis, discreta pérdida de peso (800
gramos en 2 meses), dolor abdominal opresivo de localizacién
periumbilical, no irradiado, ocasionalmente nocturno, con
flatulencia y pesadez postprandial.

A la exploracién, presenta excelente estado general, buena
coloracién e hidratacién de piel y mucosas, sin otros hallazgos
de interés salvo dolor abdominal generalizado a la palpacion
con aumento de borborigmo intestinal.
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Antropometria: peso: 33,8 kg (p62, 0,31DE); talla: 138 cm
(p79, 0,81DE); indice de masa corporal: 17,75 kg/m2 (p52,
0,04DE).

Pruebas complementarias: se solicité desde Atencién Pri-
maria: coprocultivo, estudio de parasitos en heces, hemo-
grama, bioquimica general, ferritina, inmunoglobulinas
y determinacién de ac. Antitransglutaminasa IgA (ATA) e
inmunoglobulina A total.

Los resultados de todas ellas fueron normales a excep-
cion de:

» AAT IgA > 17 Ul/ml (valores de referencia: negativo <7

U/ml, equivoco de 7-10 y positivo mayor de 10 U/ml).

» Estudio de parasitos en heces: muestra artefactada.

Evolucidn: ante los resultados y la persistencia de la dia-
rrea (23 dias de evolucién) con pérdida de peso constatada
(300 g en estos 5 dias), se solicita: nueva determinacion
de AAT, estudio de coagulacion y parasitos en heces, y se
remite a consultas externas de gastroenterologia infantil del
hospital de referencia.

Juicio clinico en la derivacion: probable celiaquia.

Servicio de Gastroenterologia de su Hospital de referencia:
se amplia estudio analitico y se efectlia biopsia intestinal
mediante endoscopia digestiva alta, obteniéndose tras tres
meses del inicio del cuadro clinico, los siguientes resultados:
« Parasitos en heces: negativo.

» Estudio de coagulacién e inmunoglobulinas normales.

» Marcadores enfermedad celiaca: persisten AAT IgA 18 Ul/
ml, anticuerpos antiendomisio muestra insuficiente.

» Estudio genético HLA: presenta una de las combinacio-
nes de riesgo de celiaguia (DQA1*0501*0505; HLA-
DQB1*0201*0202*0301).

« Endoscopia digestiva alta: es6fago, cardias, mucosa y plie-
gues gastricos, piloro y duodeno con mucosa de aspecto
normal. Bulbo duodenal con mucosa palida, pero visua-

(Continua Caso clinico)
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lizacién de vellosidades de aspecto normal.

» Biopsia duodenal: atrofia vellositaria y linfocitosis intraepi-
telial, concordante con enfermedad celiaca (patrén Marsh
I11b).

JUICIO CLINICO: enfermedad celiaca.

Evolucioén: tras excluir el gluten de la dieta, presenta
resolucion completa de la sintomatologia y se mantiene
asintomatica.

A los 3 meses de iniciar la DSG, la somatometria es la
siguiente: peso: 39,2 kg; talla: 149 cm; IMC: 17,66 kg/mZ.

La normalizacién analitica con negativizacién de los mar-
cadores serolégicos se constata a los 7 meses del tratamiento.

Tras la confirmacién diagnostica, comenzamos el estudio
de los familiares de primer grado: padres y hermanos. Los
resultados fueron:

» Padre: normales todos los parametros analizados. AAT:

0,8 U/ml.

* Madre: AAT 120 U/ml. Resto normal.
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Caso clinico (continuacion)

* Hermana gemela: AAT 20 U/ml. Resto normal.
* Hermano: normales todos los parametros analizados. AAT:
0,1 U/ml.

La madre se deriva a su médico de familia y este a la
unidad de Aparato Digestivo, donde se le practica una endos-
copia aparentemente normal, con anatomia patolégica de
atrofia vellositaria y linfocitosis intraepitelial (patrén Marsh
tipo 3b), concordante con enfermedad celiaca.

La hermana gemela se deriva a la unidad de gastroen-
terologia infantil, donde realizan endoscopia con sospecha
exploratoria de gastritis a la exploracién macroscépica, pero
en la anatomia patolégica se realiza el siguiente comentario:
hiperplasia de criptas y en la mucosa del bulbo presenta una
atrofia severa de las vellosidades, siendo esta parcial a nivel
duodenal. Se evidencia linfocitosis intraepitelial en rango
patolégico en bulbo duodenal. Estos hallazgos son concor-
dantes con una enfermedad celiaca grado Illc de Marsh. En la
mucosa gastrica, hallazgos compatibles con gastritis crénica
antral y no se observan microorganismos tipo H. pylori.

Algoritmo 1. Actuacion ante sospecha de SG(T)NC en pacientes que evitan
el gluten sin evaluacion médica previa

Sintomas previos a la retirada del gluten

HLA DQ2 y/o DQ8

‘ EC descartada ‘

‘ Test de provocacién con gluten >2 semanas ‘

Y

v

Biopsia duodenal + serologia*

‘ Sospecha de SG(T)NC ‘4—{ Histologia** y serologia negativas ‘ ‘ Histologia y serologia positivas ‘

Test de provocacién
(doble ciego/controlado) para
verificar recidiva sintomatica

!

‘ EC confirmada ‘

*Anti-TG2 (IgA)EMA o anti-DGP. **Los casos de enteritis linfocitica seronegativa se incluyen dentro de la SG(T)NC,
salvo que presenten un patrén inmunofenotipico de EC en la histologia.

Anti-TG2: anticuerpos antitransglutaminasa tisular tipo 2 clase IgA. Anti-EMA: anticuerpos antiendomisio.
Anti-DGP: anticuerpos anti-péptidos de gliadina deaminada. EC: enfermedad celiaca. HLA: antigeno leucocitario humano.
SG(T)NC: sindrome de sensibilidad/intolerancia al gluten/trigo no celiaca.

Fuente: Grupo de trabajo del Protocolo para el diagndstico precoz de la enfermedad celiaca.
Protocolo para el diagnéstico precoz de la enfermedad celiaca. Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad.
Servicio de Evaluacién del Servicio Canario de la Salud (SESCS); 2018.
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Algoritmo 2. Algoritmo diagnéstico ante sospecha de enfermedad celiaca

Sintomas sugestivos Grupo de riesgo
de EC para EC IgA total baja — derivar a
gastroenterélogo infantil*

Solicitar IgA-AAT e IgA total

Considerar riesgo de falso

negativo:

- Bajo consumo de gluten

- Tratamiento inmunosupresor

- Manifestaciones
extraintestinales**

A Y
‘ IgA AAT positivo ‘ IgA AAT negativo

IgA total
normal

Remitir a consulta
de gastroenterologia

Y
‘ IgA AAT > x10 LSN ‘ ‘ IgA AAT < x10 LSN

{ {

Valorar con la familia y paciente ‘ Biopsia duodenal
la posibilidad de omitir biopsia \
l Marsh 0-1
Solicitar AAE IgA
(en otra muestra diferente) i
i i Revisar calidad
y orientacién
AAE positivos ‘ ‘ AAE negativos y de muestras
i Marsh 2-3
\

EC CONFIRMADA
Si Marsh O (normal) o Marsh 1 confirmado con serologia positiva. Opciones:

- Considerar falso positivo de AAT. Solicitar AAE (si positivos = EC potencial)
- Considerar test adicionales: HLA, depdsitos de AAT, etc.

- Seguimiento y prueba de provocacién con gluten

- Considerar relevancia de los sintomas

- Valorar consultar con centro experto en EC

*Transmitir el mensaje de que el diagndstico de celiaquia conlleva una dieta sin gluten de por vida y que su eliminacion
de la dieta, sin diagndstico confirmado, puede retrasar el mismo y llevar a mas pruebas innecesarias.

**Por ejemplo: dermatitis herpetiforme, en la que la serologia frecuentemente es negativa.
EC: enfermedad celiaca. AAT: anticuerpos antitransglutaminasa. AAE: anticuerpos antiendomisio. LSN: limite superior de la
normalidad.

Fuente: Husby S, Koletzko S, Korponay-Szabé |, Kurppa K, Mearin ML, ribes-Koninckx C, et al.
ESPGHAN guidelines for diagnosing coeliac disease 2019. JPGN.

404 PEDIATRIA INTEGRAL



ENFERMEDAD CELIACA

Algoritmo 3. Algoritmo de seguimiento de la enfermedad celiaca en el nifio y adolescente

DIAGNOSTICO DE ENFERMEDAD - DSG
CELIACA - Asesoramiento dietético
- Correccion déficits nutricionales
- Cribado de familiares de primer grado
6 meses - Despistaje de enfermedades asociadas

- Complicaciones

Y

- Valoracién DSG

- Asesoramiento nutricional

- Exploracién con peso y talla
(valorar crecimiento y desarrollo)

- Hemograma y bioquimica general

- Funcion tiroidea

1 afio

- Valoracién DSG

- Asesoramiento nutricional

- Exploracién con peso y talla
(valorar crecimiento y desarrollo)

- Hemograma y bioquimica general

- Metabolismo calcio-fosforo

- Funcion tiroidea

Todo normal
Anti-TG2: anticuerpos antitransglutaminasa 2. DSG: dieta sin gluten.

Revisiones cada 1-2 afios Fuente: MJ Martinez Gémez. Seguimiento del paciente pediatrico.
([dem visita anterior) En: Polanco Allué I, ed. Enfermedad celiaca: presente y futuro.
Ergon, Madrid, 2017: 67-71.

Y

6 Cuestionario de Acreditacion
b4

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org
y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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&9 Cuestionario de Acreditacion

S

A continuacidn, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacidn continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
Unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Enfermedad celiaca

17.

18.

19.

Con respecto a la enfermedad
celiaca, ¢qué afirmacioén es CO-
RRECTA?

a. La ESPGHAN recomienda
introducir el gluten en la ali-
mentacién complementaria
entre los 4 y 7 meses, ya que
ha demostrado prevenir la inci-
dencia de enfermedad celiaca
en individuos predispuestos.

b. Ser portador de los haplotipos
HLA DQ2 o DQS8 es alta-

mente sugestivo de celiaquia.

c. La lactancia materna no ha
demostrado ser un factor pro-
tector frente al desarrollo de
enfermedad celiaca.

d. Siempre es necesaria la realiza-
cién de, al menos, una biopsia
intestinal para realizar el diag-
néstico de celiaquia en la infan-
cia.

e. El perfeccionamiento de las
pruebas serolégicas ha permi-
tido que la enfermedad deje de
estar infradiagnosticada en la
actualidad.

¢En cudl de las siguientes situa-
ciones NO est4 indicado hacer un
despistaje de celiaquia?
a. Sindrome de Down.

Primo de celiaco diagnosticado.

b

c. Anemia ferropénica.

d. Artritis idiopdtica juvenil.
e

Tiroiditis autoinmune.

Una vez confirmado el diagnéstico
de enfermedad celiaca en un nifio,
¢ccudlesla ACTITUD aseguir?
a. Revisién en 3-6 meses, con
nuevo control analitico en la
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unidad de gastroenterologia
infantil.

b. Estudio de familiares de primer
grado.

c. Informacién de asociaciones de
autoayuda (FACE).

d. Dar informacién dietética, lis-
tado de consejos y recomenda-
ciones.

e. Todas son correctas.

20.Actualmente, debemos de DE-

21.

RIVAR los casos sospechosos de
celiaquia a la unidad de gastroen-
terologia infantil en los supuestos
siguientes:

a. Si marcadores inmunoldgicos
negativos.

b. Sino mejora con dieta sin glu-
ten.

c. Parala realizacién de analitica
especifica.

d. A todos los pertenecientes a
grupos de riesgo.

e. Siempre y en todos los casos
de sospecha de enfermedad
celiaca.

¢Cada CUANTO se deben hacer

los controles o seguimiento en un

nifio celiaco tras su diagnéstico?

a. Cada afio y a toda la familia.

b. Cuando presente diarrea para
comprobar si ha existido trans-
gresion en la dieta.

c. Cada 6 meses, hasta la negativi-
zacién de la serologia, después
controles anuales.

d. Cada 3 meses, con analitica
completa.

e. Por el pediatra hospitalario cada
afio y de primaria cada 3 meses.

Caso clinico

22.

23.

24,

En el caso expuesto y ante la positi-

vidad de los anticuerpos antitrans-

glutaminasa, ;qué tratamiento ini-

ciaria? Sefiale la CORRECTA:

a. Realizaria dieta sin gluten y sin
lactosa y remitiria a CCEE de
Digestivo.

b. Repetiria coprocultivo y pardsi-
tos y, en tanto, realizaria trata-
miento con mebendazol y dieta
sin gluten y sin lactosa.

c. Retiraria el gluten de la dieta y
cursarfa nueva analitica para ver
cémo responde a ella.

d. Ninguna es correcta.

Todas son correctas.

En el caso expuesto y ante la positi-
vidad de los anticuerpos antitrans-

glutaminasa, ;qué ACTITUD le

parece mds adecuada?

a. Remitir a unidad de gastroen-
terologia infantil.

b. Hacer estudio de familiares de
primer grado.

c. Suprimir gluten y remitir a
urgencias para confirmar diag-
nostico.

d. Solicitar marcadores de enfer-
medad celiaca tipo IgG y anti-
cuerpos antirreticulina.

e. Solo ay b son correctas.

¢CUANDO deberiamos hacer el
estudio de familiares de enfermo
celiaco?

a. En el momento del diagnéstico.

b. Cuando haya una clinica suges-
tiva.

c. Cada 2-3 afios.

d. Por encima de los 6 afios de
edad en asintomdticos.

€. Todas son correctas.
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Resumen

La enfermedad inflamatoria intestinal (EIl) en la
infancia es una patologia de incidencia creciente

en los Ultimos afios, que produce una inflamacién
crénica del tracto digestivo y cuya evolucién alterna
periodos de actividad con otros de remisién. En este
grupo de pacientes, la enfermedad tiene una forma de
presentacién y manifestaciones clinicas particulares
que la hacen diferente a la del adulto y, en ocasiones,
genera un retraso en el diagnéstico con consecuencias
en la evolucién a largo plazo. Existe un amplio espectro
de presentacién de la Ell que puede clasificarse en
cinco categorias: colitis ulcerosa tipica, colitis ulcerosa
atipica, Ell no clasificada, Crohn célico y enfermedad
de Crohn con manifestaciones clinicas, evolucién y
tratamiento especificos. Es importante reconocer los
signos y sintomas de alarma para realizar un diagndstico
temprano de estos pacientes. En cuanto al tratamiento,
existen distintos escalones terapéuticos cuyo objetivo no
es Unicamente la remision clinica, sino la curacion de la
mucosa. Es importante el seguimiento y monitorizacién
de estos pacientes para detectar precozmente los brotes,
posibles efectos del tratamiento, asi como asegurar un
adecuado desarrollo madurativo de los mismos hasta

la edad adulta, siendo fundamental el papel de la
transicién a cuidados del adulto de estos pacientes,
para disminuir las complicaciones y asegurar

su bienestar a largo plazo, siendo el manejo
multidisciplinar fundamental para garantizarlo.

Abstract

Inflammatory bowel disease (IBD) in children is
a disease of increasing incidence in recent years
producing chronic inflammation of the digestive
tract. The natural course of IBD alternates
periods of activity with others of remission. The
disease has a particular form of presentation and
clinical manifestations that makes it different
from adult IBD, which sometimes leads to
diagnosis delay with long-term consequences.
There is a broad spectrum of presentation of
IBD with five specific entities, typical ulcerative
colitis, atypical ulcerative colitis, |BD-
unclassified, Crohn’s colitis and Crohn’s disease
with specific clinical manifestations, progression
and treatment. It is important to recognize

the “red flags”, signs and symptoms, in order

to make an early diagnosis in these patients.
There are different therapeutic steps in which
the objective is not only clinical remission but
also mucosal healing. Follow-up and monitoring
of these patients is paramount to detect periods
of activity, possible treatment adverse effects

as well as to ensure an adequate development
until adulthood. The role of transition to adult
care services is essential to reduce complications
and to ensure long-term appropriate outcome.
Additionally, multidisciplinary management of
these patients is key.

Palabras clave: Enfermedad inflamatoria intestinal; Pediatria; Enfermedad de Crohn; Colitis ulcerosa.

Key words: Inflammatory bowel disease; Pediatrics; Crohn’s disease; Ulcerative Colitis.

Introduccion

La enfermedad inflamatoria intestinal es
una inflamacién crénica de distintos tra-
mos del tubo digestivo que alterna periodos
de remision clinica con otros de actividad.

PEDIATRIA INTEGRAL

a enfermedad inflamatoria
L intestinal (EII) se define como
una entidad cuya caracteristica
principal es la inflamacién crénica en

diferentes localizaciones del tubo diges-
tivo. El mecanismo fisiopatolégico de

la misma es de naturaleza inmunitaria
y su etiologia multifactorial, habiendo
sido descritos multiples factores, tanto
genéticos como ambientales. Esto pro-
duce, tanto manifestaciones intestinales
como extraintestinales.
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La EII es una enfermedad
que se caracteriza por presentar
en su curso clinico periodos de
inactividad o remisién, inducido
en la mayoria de ocasiones por el
tratamiento médico establecido,
alternando con otros de activi-
dad, que se conocen como bro-
tes y que pueden tener distintos
grados de severidad.

La EII se divide en cinco

150+

Frecuencia

entidades, segin las dltimas 50

guias), en funcién de sus
caracteristicas clinicas, analiti-

cas, radiolégicas, endoscépicas

y anatomopatoldgicas, que son:
colitis ulcerosa tipica, colitis
ulcerosa atipica, EII no clasi-
ficada (Ellnc), Crohn célico y
enfermedad de Crohn (EC); esta
ultima puede afectar de forma
transmural y segmentaria a cual-

quier tramo del tracto digestivo,
aunque suele afectar preferentemente a
ileon y colon. En cambio, la colitis ulce-
rosa (CU) se localiza exclusivamente
en colon, comenzando la afectacién
en recto y con extension hacia ciego de
forma continua, con afectacién exclusiva
de la mucosa.

Los sintomas y la gravedad de cada
una de estas entidades dependerdn de:
la extension, la localizacion, el grado de
actividad inflamatoria y las manifesta-
ciones extraintestinales asociadas a la
enfermedad.

Epidemiologia

La incidencia de Ell en la edad pediatrica
se encuentra en ascenso progresivo en
los ultimos aiios (7-5 pac/100.000 h). EI
30% de Ell se diagnostican en la edad
pediatrica.

La incidencia de la EII en la edad
pediatrica (EIlp) varia segtn las
distintas zonas geogrificas, siendo
mis frecuente en los paises nérdi-
cos e industrializados (7-5 pacien-
tes/100.000). En estudios recientes,
se describe un aumento de la tasa de
incidencia, sobre todo de la EC, aun-
que globalmente es mds prevalente la
CU a nivel mundial.

La EII se presenta mds frecuente-
mente entre la segunda y la cuarta déca-
das de la vida. E1 30% de los casos se
diagnostican en la edad pediétrica, por
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100+

B Enfermedad de Crohn

B Colitis ulcerosa

Enfermedad inflamatoria
intestinal (EIl)

Etiologia y fisiopatologia

La fisiopatologia de la Ell con-
siste en una respuesta inflamato-
ria aumentada frente a la propia
microbiota intestinal de aquellos
pacientes que presentan predispo-
sicion genética. En la actualidad,
la etiologia de la Ell se considera
multifactorial.

En la fisiopatologia de la EII,
existe una respuesta inflamatoria
aumentada frente a los propios
gérmenes de la microbiota intes-
tinal de aquellos pacientes que
presentan predisposicion genética.

La etiologia de la EII es mul-

I | 1 I 1 I ] I
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Figura 1. Aumento de incidencia de Ell en la edad

pediatrica en los Ultimos afios.

debajo de los 18 afios, siendo la edad
media al diagndstico los 12 afios. Un
20% de los pacientes pedidtricos con
EII debutan antes de los 10 afios y el
5% antes de los 5 afios, siendo el fac-
tor genético la principal causa en estos
pacientes de inicio temprano, habién-
dose asociado con mutaciones en el gen
del transportador NOD2/CARD15,
presentando estos pacientes de debut
temprano, una mayor afectacién intes-
tinal y una progresién mas rdpida de la
misma. La Ellp es més frecuente en
varones, siendo la incidencia en adultos
similar en ambos sexos.

El espectro de la EII incluye varios
tipos definidos por la edad de debut de
la misma, asi la EIIp se divide en: infan-
til (wery early onset), cuando el debut
es por debajo de los 24 meses; muy pre-
coz, por debajo de 5-10 afios; y precoz,
cuando debuta antes de los 17 afios@.

En los ultimos afios, se ha observado
un aumento a nivel mundial, de la inci-
dencia de casos de debut en etapas mas
precoces de la vida.

En nuestro pais, el estudio SPIRIT®)
describe que la incidencia global de EIlp
se ha triplicado los ltimos 14 afios, con
un aumento mayor en EC (triple) que en
CU (doble), estableciendo la incidencia
real de EII en 2,8 nuevos casos por cada
100.000 habitantes menores de 18 afios,
existiendo un gradiente de incidencia
norte-sur (3,5 vs 2,0 casos/100.000
habitantes) (Fig. 1).

tifactorial, describiéndose tanto
factores genéticos como ambien-
tales, la participacién de estos
ultimos explicaria el aumento
progresivo de la incidencia de
la misma. Se han estudiado
diversos factores ambientales como la
apendicectomia realizada antes de los
20 afios, que resulta protectora frente
ala CU, no asi frente a la EC. Otro
de estos factores seria el tabaco, que
actuaria como desencadenante de la
EC. También se ha postulado la teoria
de la higiene, como base del aumento
de la incidencia de la EII, asi como de
otras enfermedades de base inmunita-
ria. Otros factores que causan modifi-
cacién de la microbiota como: consumo
precoz de antibidticos, dietas ricas en
azucares simples y grasas, y la disminu-
cién de lactancia materna podrian estar
implicados también en la patogenia de
la enfermedad.

Clinica

Los sintomas mas frecuentes de Ell son:
dolor abdominal, rectorragia, diarrea
(diurna y nocturna), tenesmo y urgencia
defecatoria.

Los signos y sintomas de la EIIp
van a depender de la localizacién y
extension del tramo intestinal afecto.
El espectro de la EIlp es muy varia-
ble, con distintos tipos de afectacién
intestinal; asi, la EC y la CU tienen
manifestaciones comunes, aunque de
frecuencia variable, y algunas de ellas
que serdn exclusivas de la EC (Fig. 2).
Los pacientes pedidtricos presentan con
mayor frecuencia sintomas extraintes-
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Tipos de Ell en pediatria

Afectacion
parcheada con
Ulceras rectales

Pancolitis Colitis
extensa

Colitis distal Proctitis

tinales que, en ocasiones, producen un
retraso en el diagndstico.

Como se describe en el estudio
SPIDER®), existe un tiempo medio de
diagnéstico de la EC de 27,5 semanas,
desde el inicio de los sintomas hasta el
diagnéstico definitivo de EII, siendo
este tiempo de 13,7 semanas en la CU,
debido a la mayor facilidad para iden-
tificar los sintomas de la misma. En
este estudio, también se describe que el
71% de los pacientes acudieron a mas de
un médico antes del diagnéstico y que
el 20% acudieron a tres o mas médi-
cos hasta que se realizé el diagndstico
definitivo. El 75% acudieron de inicio
a su pediatra de Atencién Primaria. El
retraso en el diagnéstico de EII, se aso-
cia a: riesgo aumentado de complicacio-
nes, retraso del crecimiento y pubertad
retrasada, mayor extensién de la enfer-
medad, peor respuesta al tratamiento,
mayor necesidad de cirugia y peor cali-
dad de vida de los pacientes.

Los sintomas que nos deben hacer
pensar que estamos ante un paciente con
una posible EII son: dolor abdominal,
rectorragia, moco en la deposicidn,
diarrea (diurna y nocturna), tenesmo
y urgencia defecatoria, anemia, fisuras
anales o fistulas digestivas, estanca-
miento ponderal o retraso en la talla y
manifestaciones extradigestivas (fiebre,
artritis, lesiones cutdneas, dolor articu-
lar, osteoporosis, etc.).

En la exploracidn fisica, hay que
valorar: estado nutricional del paciente,
color de piel (ictericia, palidez...) y pre-
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Alteracién continua de la mucosa

lleitis secundaria

Reservoritis  sin granulomas

lleitis terminal
con granulomas

lleocoldnico

Crohn colénico

Crohn colénico

sencia de lesiones cutdneas (hemangio-
mas, purpura, zonas de hiperpigmen-
tacién...). En la exploracién abdominal,
hay que valorar si existe: distensién
abdominal, dolor a la palpacién y la
localizacién del mismo, signos de irri-
tacién peritoneal o zonas de empasta-
miento. Es imprescindible realizar una
exploracién anal y perianal, buscando:
fisuras, fistulas anales o repliegues
cutdneos. Una exploracién anodina no
descarta que un paciente pueda ser diag-

Figura 2.
Espectro de
presentacion de
la enfermedad
inflamatoria
intestinal (EII)
en la edad
pediatrica. CU:
colitis ulcerosa.
EC: enfermedad
de Crohn.
Cortesia del

Dr. Dan Tuner.
Pediatric
Gastroenterology
Unit Shaare
Zedek Medical
Center.
Jerusalem, Israel.

Afectacion tracto digestivo alto  Modificada.

nosticado de EII, si la afectacion es leve
o muy delimitada.

El retraso del crecimiento y del desa-
rrollo puberal es frecuente en los nifios
con EII, y puede ocurrir entre el 15 y
el 40% de los pacientes a lo largo de la
evolucién de la enfermedad. Se presenta
con un enlentecimiento de la velocidad
de crecimiento, con caida en los per-
centiles de talla de una o mas DE res-
pecto a la evolucién previa, o con nulo
crecimiento en un periodo de 6 o mis

Tabla I. Signos y sintomas de alarma en la para la deteccion de enfermedad

inflamatoria intestinal (EII)

Sintomas de alarma
Rectorragia

Sangrado sin estrefiimiento

Historia familiar de Ell

Familiares 1¢r grado

Pérdida de peso involuntaria

Mas de 1 kg de peso

Retraso de talla

-1 DS de la talla diana

Sintomas extraintestinales

Oculares (uveitis, epiescleritis), cutaneos

(eritema nodoso, pioderma gangrenoso,
psoriasis), aftas orales, artritis...

Lesién perianal

Repliegue cutaneo, hemorroides, fisuras,

fistulas y abscesos

Marcadores analiticos

Hemoglobina 4-12 afos <7,1 mmol/L
Nifios 12-18 afios <8,1 mmmol/L;
Nifias 12-18 afios < 7,4 mmol/L
PCR >10 mg/L
VSG >20 mm/h
Plaquetas >450*10°
Marcadores fecales
Calprotectina >50 pg/g



meses. Por lo tanto, 1a EII debe conside-
rarse dentro del diagnéstico diferencial
de talla baja una vez descartadas otras
causas, incluso en pacientes asintomé-
ticos desde el punto de vista digestivo.

Este retraso del crecimiento es mds
frecuente en la EC y puede preceder al
inicio de los sintomas digestivos, vién-
dose incrementado si existe afectacion
yeyunal o un retraso en el diagndstico,
siendo provocado por diversas causas
como: la malnutricién, la inflamacién
o como efecto secundario de la terapia
corticoidea. Los varones se ven mis
afectados por este retraso, ya que pre-
sentan una etapa de mayor crecimiento
mis tardia y prolongada®).

Existen signos y sintomas de alarma
denominados “red flags”, que son 1ti-
les a la hora de detectar determinados
pacientes que requieran ampliar el estu-
dio, como son aquellos que presenten:
diarrea de mds de 14 dias de evolucién,
diarrea con sangre o sangrado rectal,
pérdida de peso y dolor abdominal que
persiste mds de dos semanas (Tabla I).
En cuanto a los signos presentes en la
exploracién fisica, serfan: la enferme-
dad perianal (fisura, fistula, repliegues
cutdneos [“skin tags’]), tlceras orales
recurrentes o manifestaciones extrain-
testinales (Tabla II).

El diagnéstico diferencial hay que
realizarlo con la diarrea infecciosa pro-
longada, realizando estudio microbio-
légico de las heces, un 10-20% de los
pacientes de EII presentan aparente-
mente una diarrea transitoria y febri-
cula.

La alergia alimentaria a diferentes
proteinas de la dieta, como leche o
soja, asi como determinados firmacos
(antibi6ticos, AINEs) pueden producir
colitis, ocasionando sintomas como dia-
rrea prolongada de mds de dos semanas
de evolucidn, en ocasiones, sanguino-
lenta. El sobrecrecimiento bacteriano,
la intolerancia a la lactosa, el sindrome
de intestino irritable o la enfermedad
celiaca pueden cursar con diarrea cré-
nica o recidivante, dolor abdominal y
anemia. Las poliposis intestinales, el
diverticulo de Meckel, las hemorroides
o fisuras anales secundarias a estrefii-
miento pueden cursar con rectorragia
mantenida en el tiempo, asociada o no
a otros sintomas digestivos. Otras cau-
sas sistémicas que pueden cursar con
diarrea prolongada, desnutricién y/o
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Tabla Il. Manifestaciones extraintestinales de la enfermedad inflamatoria intestinal

Musculoesqueléticas - Artritis, sacroileitis y espondilitis
- Osteoporosis/osteopenia
- Polimiositis y necrosis aséptica

Piel y mucosas -

Eritema nodoso, pioderma gangrenoso, aftas orales,

glositis y vasculitis
- Granulomatosis y pioestomatitis
- Fisuras y fistulas

Higado y pancreas - Colangitis esclerosante primaria, pancreatitis,
hepatitis, higado graso y colelitiasis

Oculares - Uveitis, epiescleritis y Ulceras corneales
Renales - Calculos de oxalato calcico, compresion ureteral
y nefritis intersticial
Vasculares - Trombosis e hipercoagulabilidad
Metabdlicas - Retraso crecimiento y pubertad

sangrado son: inmunodeficiencias, lin-
fomas intestinales, hipertiroidismo, vas-
culitis o sindrome hemolitico urémico.

La EII presenta un curso clinico que
alterna brotes con periodos de remisién,
inducidos en la mayoria de los casos por
el tratamiento pautado; existen indices
adaptados a los pacientes pedidtricos,
tanto para EC como para CU, que nos
ayudan a identificar los episodios de
brote, asi como su severidad, en los que
se incluyen, datos de la historia clinica,
de la exploracién fisica y pardmetros

analiticos (Tabla III).

Diagnostico

El diagnéstico se basa en la anamnesis,
exploracion fisica, parametros analiticos
en sangre y heces, y estudio confirmatorio
mediante endoscopia e histologia.

Cuando en Atencién Primaria existe
la sospecha diagndstica de un paciente
con EII, debe realizarse una anamnesis
y exploracién fisica detalladas y analitica
de sangre con: hemograma, en el que se
puede observar: anemia, leucocitosis o
trombocitosis; bioquimica, con hipoal-
buminemia o ferropenia; coagulacién; y
reactantes de fase aguda (VSG, PCR,
ferritina...). Se debe realizar, también,
estudio de las heces: coprocultivo,
huevos, pardsitos y clostridium, y san-
gre oculta. En funcién de los hallazgos
en las exploraciones anteriores, deberd
remitirse al paciente, si existe una alta
sospecha de EII, de forma preferente, a
consultas de Gastroenterologia Infantil;

sila sospecha es baja y el estado general

del paciente es bueno, puede realizarse

seguimiento en su centro de salud y

valorar remitir en funcién de la evolu-

cién. La aplicacién conjunta de crite-
rios clinicos de alarma (ved flags) junto
con pardmetros analiticos y marcadores
fecales alterados (PCR, calprotectina
fecal), aumentan la fiabilidad diagnds-
tica en pacientes con sospecha de EI1®).

Los criterios diagnésticos para la
EII en edad pediitrica y adolescente,
se recogen en los criterios de Oporto,
revisados por la ESPGHAN, en el afio
2014 (Algoritmo).

Como ya se ha comentado anterior-
mente, la historia clinica y la explora-
cién fisica son pilares fundamentales
para la sospecha inicial de EII, a partir
de las cuales se realizardn las diferentes
exploraciones complementarias.

1. Pruebas de laboratorio: la analitica
sanguinea debe incluir: hemogramay
bioquimica completas, asi como reac-
tantes de fase aguda (PCR y VSG);
en determinados casos de diagnds-
tico dudoso, serin de utilidad los
marcadores ASCA (anticuerpos anti-
Saccharomyces cerevisiae) y pANCA
(anticuerpos anticitoplasma del
neutréfilo) para diferenciar la EC
o CU de la Ellnc. En las heces, se
debe solicitar: coprocultivo, pardsi-
tos y toxina de Clostridium difficile,
asi como marcadores fecales, como
calprotectina o lactoferrina, que son
muy sensibles para detectar inflama-
cién de mucosa intestinal, pero no

especificos de EIIL
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Tablas I1l. ndices de actividad en la enfermedad inflamatoria intestinal en la edad

pediatrica

wPCDAI (indice de actividad de Crohn pediatrica modificado)

Historia clinica (7 dias)

Dolor abdominal - Ninguno 0
- Leve, no interfiere con actividad 10
- Intenso, afecta actividad 20
Deposiciones/dia - 0-1, liquidas, sin sangre 0
- <2, semiblandas, con sangre escasa o 2-5 7,5
liquidas
- Sangrado abundante, o >6 deposiciones 15
liguidas o diarrea nocturna
Estado general - Bueno, no limitacién de actividad 0
- Regular. Dificultad ocasional para mantener 10
actividad
- Deficiente. Limitacién frecuente de actividad 20
Exploracion fisica
Peso - Ganancia ponderal o pérdida/mantenimiento 0
voluntario
- Mantenimiento involuntario o pérdida 1-9% 5
- Pérdida de peso >10% 10
Afectacién perianal - Ausente, colgajos 0 mamelones asintomaticos 0
- 1-2 fistulas indoloras, drenaje y no dolor 7,5
- Fistula activa, drenaje, dolor y absceso 15
Manifestaciones - Ausentes 0
extraintestinales - Presentes 10
Pruebas complementarias
VSG (mm/h) - <20 0
- 20-50 7,5
- >5b0 15
AlbUmina (g/dl) - >3,5 0
- 3,1-34 10
- <3 20
Puntuacion total (0-120)
<12,5: remision clinica
12,5-40: enfermedad leve
40-57,5: enfermedad moderada
>57,5: enfermedad grave
PUCAI (indice de actividad de colitis ulcerosa pediatrica)
Dolor abdominal No dolor 0
Dolor que pude ser ignorado 5
Dolor que no puede ser ignorado 10
Sangrado rectal Ausente 0
Escaso, en < 50% de deposiciones 10
Escaso en la mayoria de las deposiciones 20
Abundante (>50% del contenido de las 30
deposiciones)
Consistencia de las Formadas 0
deposiciones Parcialmente formadas 5
Liquidas 10
Namero de 0-2 0
deposiciones/dia 3-5 5
6-8 10
>8 15
Deposiciones No 0
nocturnas Si 10
Nivel de actividad Sin limitacién de actividad 0
Limitacion de actividad ocasional 5
Actividad muy restringida 10

Suma total (0-85)
0-9: remisién
10-34: actividad leve

35-64: actividad moderada

>65: brote grave
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2. Exploraciones endoscépicas e histo-

logia: tanto la endoscopia alta como
la colonoscopia son las exploraciones
fundamentales para el diagndstico,
tanto por la visualizacién macroscé-
pica como por la posibilidad de toma
de biopsias para estudio anatomopa-
tolégico. En cualquier paciente con
sospecha de EII, debe realizarse
colonoscopia con ileoscopia, excepto
si existe megacolon téxico o perfo-
racién intestinal, y gastroduodenos-
copia, obteniéndose multiples biop-
sias de todos los tramos explorados
incluso aunque el aspecto macroscé-
pico sea normal. La cdpsula endos-
cépica y la enteroscopia permiten
la valoracién de intestino delgado,
que también estd recomendada en el
diagnéstico de estos pacientes.

La lesion macroscopica caracteristica
de la CU, en la colonoscopia, serd
la inflamacién mucosa continua con
progresién de la afectacién desde
recto hasta ciego. La afectacién en
la EC serd parcheada, con lesiones
ulcerosas y aftosas entre mucosa
sana, que pueden aparecer a lo largo
de todo el tracto digestivo y afectar
la totalidad de la pared intestinal. En
cuanto a las lesiones en la endosco-
pia alta, pueden ser de utilidad para
evaluar la Ellnc, ya que el 35% de
los pacientes con EC pueden tener
lesiones a dicho nivel (Fig. 2).

La histologia en Pediatria suele ser
inespecifica, sobre todo, en las fases
m4ds iniciales de la enfermedad,
dificultando el diagndstico de estos
pacientes, pero es de utilidad en la
monitorizacién de la eficacia del tra-
tamiento para valorar la curacién de

la mucosa (Tabla IV).

. Radiologia: es util para valorar la

localizacién, extension y gravedad
de la enfermedad. La resonancia
magnética se considera la técnica de
eleccién para valoracién de intestino
delgado en el paciente pedidtrico, ya
que permite valorar tanto la exten-
sién y gravedad, como la presencia de
complicaciones asociadas (estenosis,
fistulas...). Otras técnicas de imagen
que pueden ser ttiles en estos pacien-
tes, serian: la ecografia abdominal
con o sin contraste, la gammagrafia
con leucocitos marcados para esta-
blecer la localizacién de la inflama-
cién, tomografia axial computarizada



Tabla IV. Comparacién de hallazgos endoscépicos e histolégicos entre la enfermedad

de Crohn y la colitis ulcerosa

Enfermedad de Crohn

Hallazgos macroscoépicos
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Colitis ulcerosa

Distribucion
Afectacion ileon
terminal

Afectacion colon-recto

Mucosa

Estenosis
Fistulas
Perforacién

Pseudopélipos

Segmentaria. Recto no
afecto 50%

Ulceras, estenosis y
engrosamiento

Granulomas, mas colon
derecho
Recto afecto +

Ulceras aftosas, lineales,

empedrado y fisuras
Frecuentes
10%
Rara

RIS

Hallazgos histolégicos

Continua. Recto afecto

Afectacion en 10%
(ileitis por reflujo)

Continua, inicio en
colon izquierdo
Recto afecto +++

Ulcera y granular

Raras
No
Megacolon téxico

+++

Distribucion
Distorsion arquitectura

Metaplasia de células
de Paneth

Edema
Hiperplasia linfoide
Abscesos cripticos

Granulomas
epitelioides

Ulceras aftosas

Submucosa

Agregados linfoides
submucosa

Hiperplasia neural
Pseudopélipos
Inflamacién ileal
Afectacién anal

Ganglios linfaticos

Discontinua. Transmural
Minima

Infrecuente

Marcado
Frecuente
Presentes, escasos

Frecuentes

Frecuentes

Normal, inflamada y
adelgazada

Presencia

Frecuente

Poco frecuentes
Frecuente
Granulomas

Granulomas

Continua. Mucosa
Mucha

Frecuente

Minimo
Infrecuente
Frecuentes

Ausentes

Raras

Normal y adelgazada

Ausencia

Rara
Frecuentes
Minima
Inespecifica

Hiperplasia reactiva

con contraste, el tridnsito intestinal
o la radiografia simple de abdomen,
aunque su rentabilidad diagnéstica
es variable en la edad pedidtrica.

Segtin la localizacién y la afectacion,
la ElIp se clasifica siguiendo la clasifi-
cacién de Paris del afio 2011 (Tabla V).

Tratamiento

El objetivo del tratamiento de la Ell es la
remision clinica y la curaciéon mucosa; para
ello, existen varios escalones terapéuticos en
funcién de la enfermedad de cada paciente.

En la actualidad, la estrategia reco-
mendada para la EII es el tratamiento
por objetivos o “treat fo target’, persi-
guiendo no solo el control de los sinto-
mas y la remisién clinica, sino también
el control de la inflamacién, preten-
diendo la curacién mucosa y transmural,
y mantener el control de la remisién.

La Ellp tiene objetivos de trata-
miento especificos, debido a las carac-
teristicas especificas de estos pacientes,
como son: detener la progresién de la
enfermedad, mantener un adecuado
estado nutricional, favorecer el adecuado
crecimiento y desarrollo sexual, reducir

Tabla V. Clasificacion de Paris

de la enfermedad inflamatoria
intestinal en la edad pediatrica

Colitis ulcerosa

Extension E1: proctitis
E2: colitis izquierda
E3: colitis extensa
E4: pancolitis

Severidad S0O: nunca severa
S1: severa en
alguna ocasioén

GO: sin retraso
G1: con retraso

Enfermedad de Crohn

Edad del Ala: 0-<10 a

diagnéstico Alb: 10-17 a
A2:17-40 a
A3: >40 a

L1: 1/3 distal ileal
terminal + cecal
aislada

L2: célica

L3: ileocélica

L4a: afectacion alta
proximal a angulo
de Treitz

L4b: afectacién alta
distal a angulo de
Treitz y proximal a
1/3 distal de ileon

B1: no fistulizante,
no estenosante

B2: estenosante

B3: fistulizante

B2B3: estenosante
y fistulizante en el
mismo o diferente
tiempo

P: afectacion
perianal asociada

Crecimiento

Localizacién

Comporta-
miento

GO: sin retraso en el
crecimiento

G1: retraso en el
crecimiento

Crecimiento

la tasa de cirugfas, facilitar el soporte
psicolégico/educacional y mejorar la
calidad de vida.

Para ello, existen distintos trata-
mientos, cuyo objetivo principal es
actuar sobre la regulacion del sistema
inmunitario y la accién antiinflamatoria
sistémica o local®9 (Tabla VI).

1. Fadrmacos antiinflamatorios:

* Aminosalicilatos (sulfasalazina,
mesalazina): accién antiinflama-
toria, principalmente tépica, me-
diante la inhibicién de mediadores
proinflamatorios (interleuquinas,
prostaglandinas...). Su indicacién
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Tabla VI. Farmacos de uso mas frecuente en el tratamiento de la enfermedad inflamatoria intestinal (indicaciones, dosis y efectos

secundarios principales)*

Corticoides
- Glucocorticoides

Indicacion

Oral: brote leve-
moderado de CU
extensa o EC

IV: brote severo CU
o EC

Posologia

1-2 mg/kg dia en 1-2 dosis
(max. 40-60 mg)

- Budesonida

Oral: brote CU extensa
o EC ileal o colon
ascendente

Rectal: colitis izda.
en CU o EC

Oral: 9 mg/24 h
Rectal: 1 enema/24 h antes
de acostarse

- Beclometasona

Oral: brote leve-
moderado de CU
Rectal: colitis izda.

Oral: 5-10 mg cada
24 horas 1 mes
Rectal: 1 enema cada

Efectos secundarios

- Menores con budesonida/beclometasona

- Piel: estrias, hirsutismo y acné

- Ojos: glaucoma y cataratas

- Cardiovascular: hipertension arterial y
ateroesclerosis

- Gl: Glcera péptica y pancreatitis

- Endocrino: diabetes, hiperTG, retraso del
crecimiento, obesidad y cara de luna llena

- Mdsculo esquelético: miopatia y osteoporosis.

- SNC: trastornos afectivos y del suefio

- Inmunodepresién

en CU o EC 12-24 horas hasta
remisién sintomas
5-Asa
- Sulfasalazina CU leve-mod. 40-70 mg/kg/dia - Topica: irritacion local, prurito y exacerbacion
Colitis izq. (méx. 4 g/dia) de la colitis (raro).

Afectacion articular

- Mesalazina

Enfermedad rectal
aislada

Rectal: 25 mg/kg/dia
(antes de dormir)

Oral: 50-100 mg/kg/dia
(max. 4 g/dia), antes
de comidas

- Oral: Molestias digestivas, cefalea y nauseas,
rash, reacciones de hipersensibilidad, (desde
manifestaciones cuténeas transitorias a
discrasias sanguineas (anemia aplasica),
angioedema, neumonitis o hepatitis. Riesgo de
diarrea sanguinolenta y nefrotoxicidad (nefritis
intersticial y sindrome nefrético)

Inmunomoduladores

- Tiopurinas EC mod.-grave AZA: 2-3 mg /kg/dia - ldiosincrasicos: sindrome gripal, fiebre, rash,
(AZA,6-MP) CU mod.-grave 6-MCP: 1,5 mg/kg/dia dolor abdominal y pancreatitis.
EC fistulizante - Dosis dependiente: mielosupresion (sobre
Corticodependencia todo, leuco y neutropenia), elevacién de las
Prevencién transaminasas e intolerancia gastrointestinal
recurrencia (dolor abdominal, nauseas y vomitos).
postquirdrgica EC - Riesgo aumentado de linfoma
- Riesgo aumentado de infecciones.
- Metotrexato EC corticodependiente  Induccién: - Gastrointestinales, cefalea, alopecia,

EC corticorresistente

Intolerantes o falta
de respuesta
tiopurinas

<30 kg: 10 mg/sem;
30-40 kg: 15 mg/sem;
40-50 kg: 20 mg/sem;
>50 kg: 25 mg/sem.
Eleccién via sc o im.
Considerar vo en
mantenimiento

mielosupresion, alteraciones hepaticas
(elevacion de transaminasas, hepatotoxicidad
y fibrosis hepatica), neumonitis intersticial por
hipersensibilidad

- Riesgo de infecciones oportunistas por:
Pneumocistis carinii, HZ, VEB, listeria y CMV

Terapia biolégica
- Infliximab

EC o CU graves y
refractarias a otras
terapias

IV: 5 mg/kg en semana O,
2, 6, posteriormente
cada 2 meses

Fiebre, escalofrios, prurito, rash cutaneo,
broncoespasmo, sudoracién, malestar general,
cefalea, nauseas, vémitos, dolor precordial,
palidez mucocutanea, hipotensién, taquicardia
y anafilaxia

Artralgias, mialgias, fiebre, exantema o edema de
cara, manos o labios

Aumento de incidencia de infecciones y tumores
(linfoma hepatoesplénico), sobre todo,
asociado a inmunomoduladores

- Adalimumab

EC grave y refractaria

<40 kg: induccién

40 mg-20 mg a los
0,14 dias (doblar dosis
si se necesita respuesta
rapida)

Mantenimiento:
20 mg/15 dias

>40 kg: induccion:

80 mg-40 mg a los
0,14 dias (doblar dosis
si se necesita respuesta
rapida)

Mantenimiento:
40 mg/15 dias

Dolor, enrojecimiento o prurito en el sitio
de inyeccion (frecuentes)

Mareo, cefalea, malestar general, dolor
abdominal, diarrea y rash cutaneo

Aumento de incidencia de infecciones viricas
y bacterianas

Aumento de incidencia de neoplasias

*CU: colitis ulcerosa. EC: enfermedad de Crohn. Gl: gastrointestinal. SNC: sistema nervioso central. HiperTG: hipertrigliceridemia.
AZA: azatioprina, 6-MP: 6-mercaptopurina.
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es en la EII con afectacién célica
en induccién y mantenimiento de
remisién. Existen preparaciones
orales o tépicas (supositorios, ene-
mas, espumas) que resultan utiles
en afectaciones distales de colon
izquierdo.

+ Corticoides (budesonida, beclo-

metasona, corticoides cldsicos):
efecto antiinflamatorio sistémico.
Indicados en induccién de remi-
sién en brote moderado-severo.
No estdn indicados como terapia
de mantenimiento.
Los corticoides orales de accién
local (budesonida, beclometasona)
presentan menor biodisponibili-
dad, con menor efecto antiinfla-
matorio y efectos adversos. Exis-
ten tanto presentaciones orales
como tdpicas.

2. Inmunomoduladores:

* Tiopurinas (azatioprina, 6-mer-
captopurina): inhiben la prolife-
racién de linfocitos T y B. Indi-
cados para el mantenimiento de
remisién, no en induccién de la
misma, ya que su efecto maximo
puede requerir 8-12 semanas de
tratamiento.

* Metotrexato: inmunomodulador
con efecto antiproliferativo y ci-
totdxico, a través de la inhibicién
de la sintesis de ADN y ARN.
Indicado en el mantenimiento de
remision en EC en pacientes con
riesgo de mal prondstico o en fallo
de tiopurinas.

* Ciclosporina y tacrolimus: indi-
cados en CU grave refractaria a
otros tratamientos, como medida
temporal. Estos tratamientos tie-
nen efectos adversos frecuentes y
potencialmente graves, por lo que
no son de uso como terapia inicial
en estos pacientes.

3. Terapia bioldgica: firmacos deriva-

dos de fuentes biol6gicas que regu-
lan el sistema inmune del individuo,
ejerciendo efecto antiinflamatorio a
través de la inhibicion selectiva de
distintos pasos de la cascada infla-
matoria.

Existen, en la actualidad, dos firma-
cos biolégicos, anti-I'NFa (factor de
necrosis tumoral a), aprobados para
el uso en nifios a partir de 6 afos:
Infliximab, que es de administra-
cién intravenosa y tiene indicacién
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en EC y CU pediidtricas en brotes
graves que no responden a otros
tratamientos; y el Adalimumab,
de administracién subcutdnea, que
tiene indicacion en EC pedidtrica en
brote grave, que no ha respondido a
otros tratamientos.
Recientemente, en enero de 2019,
han sido publicadas por la EPGHAN
las recomendaciones del uso de far-
macos biosimilares en nifios, que son
medicamentos biolégicos similares
equivalentes en calidad, eficacia y
seguridad a los fairmacos biolégicos
originales, segtn los estudios de los
tltimos afios(10),

Los principales efectos secundarios
de estos firmacos son: las reacciones
alérgicas en el momento de la infu-
sion, el riesgo de linfoma (linfoma
hepatoesplénico de células T) que
podria estar aumentado en varo-
nes jévenes con EC en tratamiento
combinado con tiopurinicos, y el
aumento del riesgo de infecciones.

. Terapia nutricional en la EC: esta

terapia se basa en una alimentacién
liquida con férmula polimérica com-
pleta exclusiva, durante un periodo
de tiempo entre 6-8 semanas. Este
tratamiento tiene ventajas en cuanto
a la mejoria del estado nutricional
del paciente, la ausencia de efectos
secundarios y la capacidad de cura-
cién mucosa en comparacién con
los corticosteroides. La indicacién
de esta terapia seria para brote leve-
moderado de EC no fistulizante ni
con afectacién perianal.

. Antibioterapia: recomendada como

terapia coadyuvante en enfermedad
perianal fistulizante en EC (durante
periodos prolongados), asi como en
casos de pacientes con reservoritis
en ciclos puntuales. Los antibidticos
utilizados son metronidazol y cipro-
floxaciono.

. Aféresis: técnica que consiste en la

extraccién de leucocitos del torrente
sanguineo a través del paso por una
membrana extracorpérea. Indicado
en tratamiento de pacientes con CU
con contraindicacién para uso de
corticoides o en brotes corticode-
pendientes, cuando los tiopurinicos
son ineficaces como alternativa a la
cirugia.

. Cirugia: en los casos de Ellp, se

reserva este tratamiento para aque-

llos pacientes que no responden a
los tratamientos anteriormente cita-
dos. La colectomia resulta curativa
en los pacientes con CU refractaria
a tratamiento y estd indicada en la
EC para el tratamiento de compli-
caciones como: fistulas, abscesos o
cuadros de estenosis que produzcan
cuadros obstructivos.

Transicion a cuidados

del adulto

El objetivo de la transicion es asegurar
la continuidad de cuidados, incluyendo
aspectos médicos, del desarrollo social e
independencia de cuidados.

La transicién de cuidados médicos
se define como: el movimiento inten-
cional y planificado de los adolescentes
con enfermedades crénicas, desde los
cuidados infantiles al sistema adulto(?).
El objetivo principal del programa de
transicion en estos pacientes, es asegurar
de forma individualizada la continuidad
de cuidados, incluyendo no solo aspec-
tos médicos, sino también del desarrollo
social y el fomento de habilidades para
la independencia de cuidados. Dicho
proceso debe ser: multidisciplinar, anti-
cipativo y organizado.

Debido a que la EII supone una
patologia crénica con elevada morbi-
lidad, en algin momento de su evo-
lucién, los pacientes pedidtricos serdn
trasladados a la atencién clinica por
parte de gastroenterélogos de adul-
tos. Como consecuencia de las carac-
teristicas propias de la enfermedad
en nifios, los factores psicolégicos y
sociales propios de la adolescencia, la
incertidumbre de la evolucién en bro-
tes y la importancia de la adhesién al
tratamiento, se hace fundamental en
esta transicidn, la participacién de los
gastroenterélogos de referencia, un
pediatra y un especialista de adultos,
asi como la implicacién familiar y del
propio paciente.

Existe evidencia de que un programa
de transicién coordinado y ajustado a
las caracteristicas del paciente (edad,
estado de la enfermedad etc.) mejora
los resultados del curso de las enferme-
dades crénicas, por lo que es importante
conocerlo y ponerlo en prictica para la
mejora en la calidad asistencial de estos
pacientes.
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Funcio6n del pediatra
de Atencién Primaria

El papel del pediatra es importante en el
seguimiento, deteccion de efectos secun-
darios de tratamiento y periodos de activi-
dad de la enfermedad.

El papel del pediatra de Atencion
Primaria (AP) es fundamental, tanto en
el diagndstico como en el seguimiento
de estos pacientes(12),

Como se ha explicado previamente, el
retraso en el diagnéstico de la EII genera
complicaciones y peor respuesta al trata-
miento, por lo que es fundamental la alta
sospecha de esta patologia, asi como la
derivacién de los pacientes a Digestivo
infantil, si la sospecha es elevada.

Una vez confirmado el diagnéstico y
pautado el tratamiento, el pediatra deberd
conocer el mismo, asi como identificar
los posibles efectos adversos (cefaleas,
nduseas o vémitos, hipertension, reaccio-
nes alérgicas...) que pueden ocasionar los
mismos, asi como favorecer la autonomia
del paciente y su autocuidado.

En cualquier paciente con EII, que
acuda para valoracién a AP con sintoma-
tologia aguda como: fiebre, dolor abdomi-
nal, rectorragia o diarrea, deberdn descar-
tarse, en primer lugar, los cuadros clinicos
mds frecuentes propios de la edad, como
la patologia infecciosa intercurrente y, en
el caso de que se descartaran y persistiera
la sospecha de brote agudo o efectos rela-
cionados con la medicacién de base, debe-
rd ponerse en contacto al paciente con la
Unidad de Gastroenterologfa infantil de
referencia. Hay que tener en cuenta que el
paciente puede estar en tratamiento con
firmacos inmunosupresores e inmuno-
moduladores que pueden producir mayor
riesgo de infecciones.

En cuanto a las vacunaciones, debe
revisarse el calendario vacunal de todos
los pacientes antes del inicio de cual-
quier firmaco inmunosupresor y com-
pletarse en el caso de que se encontrara
incompleto. Las vacunas de virus vivos
estin contraindicadas en los pacientes
con estos tratamientos.

Estd recomendada la vacunacién
anual de gripe en todos los pacientes
en tratamiento inmunosupresor.

En cuanto al hibito tabdquico es
importante desaconsejar su inicio en los
pacientes con EC, ya que aumenta el
riesgo de cirugia, de uso de inmunosu-
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presores y la aparicién de recidivas de la
enfermedad.

Debe controlarse en las visitas de
seguimiento, que los pacientes tengan
adecuada ingesta de calcio y vitamina D
o una pauta correcta de suplementos, ya
que en ellos se incrementa el riesgo de
osteoporosis y con ello de fracturas, por
lo que habra que valorar la realizacién de
densitometrias durante el seguimiento.

Recordar que existe un aumento no
bien establecido del riesgo de linfoma
en los pacientes con estos tratamientos y
que debe recomendarse proteccién solar
para evitar tumores cutineos.

Se debe insistir, tanto por la evolu-
cién de la enfermedad como para ase-
gurar un adecuado crecimiento de estos
pacientes, en la necesidad de realizar
una alimentacién equilibrada, evitando
productos manufacturados y realizando
ejercicio de forma frecuente, asi como
favorecer hébitos de vida saludables.

Es fundamental el papel del pedia-
tra de AP en la monitorizacién del
cumplimiento del tratamiento pautado
para su enfermedad, ya que la falta de
adhesién es una de las principales cau-
sas de recaida en estos pacientes, espe-
cialmente en determinados momentos
como es la adolescencia.
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Articulo resumen de toda la EII en nifios y ado-

lescentes, desde el diagndstico con las manifes-
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taciones clinicas, exploraciones complementarias,
los distintos tipos de tratamientos y el seguimien-
to de los pacientes.

- Piginaweb: Educainflamatoria. Enferme-
dad inflamatoria intestinal Crohn y Coli-
tis. https://www.educainflamatoria.com/
dudas-frecuentes-en-padres-de-ninos-y-
adolescentes.

Plataforma educativa on /ine dirigida especial-
mente a cualquier tipo de paciente diagnosticado
de EII, en la que se puede obtener una informa-
cién multidisciplinar de la patologia, desde los
diversos puntos de vista de la misma. Esta pdgina
también resulta de interés para el personal sani-
tario, dada la gran cantidad de informacién que
contiene, siendo avalada por Geteccu.

Caso clinico

Motivo de consulta: nifia de 14 afios y medio que acude
a la consulta de Digestivo Infantil remitida por su médico
de Atencién Primaria por cuadro de diarrea con deposicio-
nes semiliquidas, 6-8 al dia, de cuatro meses de evolucién,
asocia: deposicion nocturna, urgencia y tenesmo defecatorio.
No refieren sangre ni moco en la deposicién. Asocia: dolor
abdominal, anorexia y pérdida ponderal de 4 kilos desde el
inicio del cuadro. Afebril desde el inicio. No refieren cuadros
infecciosos ni tratamientos intercurrentes.

Antecedentes personales: embarazo controlado, diabetes
gestacional controlada con dieta. Parto eutécico a término.
Peso de recién nacido: 3 kg. Periodo neonatal e infancia sin
incidencias. No ingresos. No intervenciones quirdrgicas. No
alergias conocidas. Calendario vacunal al dia.

Antecedentes familiares: sin antecedentes familiares de Ell,
ni de enfermedad celiaca, ni de enfermedades autoinmunes.

Exploracion fisica: peso: 55,6 kg (p65); talla: 158,7 cm,
(p34); IMC: 22,08 kg/m2 (p 80). Normosémica, leve palidez
de piel y mucosas, perfusion periférica normal. Auscultacion
cardiopulmonar: buena entrada de aire bilateral sin ruidos
patolégicos. Ritmica sin soplos. Abdomen: blando depresible,
sin distensién, no doloroso, no visceromegalias.

En la consulta, se realizan las siguientes exploraciones
complementarias:
» Analitica de sangre:

- Hemograma: hematies: 5,18 10E6/pL; hemoglobina:
11,9 g/dL 13,0-16,0 *Hematocrito: 38,2% 36,0-48,0;
V.C.M.: 73,7 fL 78,0-102,0*; H.C,M.: 22,9 pg 26,0-
32,0*; C.H.C.M.: 31,1 g/dL 29,0-36,0; A.D.E.: 14,3%
11,5-15,0; plaquetas: 496 10E3/puL 150 - 400*; leu-
cocitos: 11,10 10 E3/pL 4,50-13,50; Neu: 7,9 10E3/
uL 1,8-7,7*; Lin: 1,8 10E3/puL 1,2 5,2; Mon: 1,3
10E3/yL 0,2-1,0**; Eos: 0,1 10E3/uL 0,0-0,5.

- Bioquimica: amilasa: 80 U/L 28-100; Lipasa: 30 U/L
5-160; Sodio: 141 mmol/L 135-145: potasio: 4,4
mmol/L 3,5-5,2; cloruro: 101 mmol/L 95-110; hierro:
** 14 pg/dL 37-145; orosomucoide (alfa-1-glicopro-
teina acida) ** 273 mg/dL 30-135; proteina C reac-
tiva: * 3,3 mg/dL 0,0-0,5; ferritina: 37 pg/L 12-200;
transferrina: 213 mg/dL 200-360; indice de saturacion
de transferrina: * 5% 15-45.

- Coagulacion: tiempo de protrombina: 13,3 s. 10,5-
13,5; I.N.R.: 1,2 0,8-1,2; A.P.T.T. 34,5 s. 27-38;
control A.P.T.T.: 31 27-38; ratio A.P.T.T: 1,15 0,95-
1,3; fibrinégeno: * 693 mg/dl 200-400.

- Analitica de heces: sangre oculta en heces: positivo,
calprotectina: ** >3.000 mg/kg.

+ Cultivos de heces: negativos.
» Tras valorar resultados analiticos, se decide realizacién de
ileocolonoscopia y endoscopia alta: en zona ileal, objetivan

restos de fibrina y pequefias erosiones cubiertas de fibrina
en su entrada. En colon, minimas erosiones hasta trans-
verso, descendente con mucosa ulcerativa continuada, con
numerosas Ulceras profundas, recubiertas de fibrina de
bordes irregulares, mucosa eritematosa petequial y friable
al roce, que se hace mas importante en sigma y recto, con
sangrado activo con el roce del trayecto explorado. Inspec-
cion anal: eritema perianal. Esofagogastroduodenoscopia:
mucosa y calibre esofagico normal. Camara gastrica con
mucosa levemente eritematosa y micronodular hasta antro
pilérico. En bulbo duodenal, se objetivan lesiones erosivas
superficiales en nimero de 3, recubiertas de fibrina de
pequefo tamafo.

« Anatomia patoldgica: ileon, ciego, colon ascendente,
colon descendente, sigma y recto: Tomas de mucosa
ileal y colorrectal, con cambios histolégicos habitual-
mente observados en Ell, compatibles con enfermedad de
Crohn, con actividad moderada. Colon transverso: toma
de mucosa colénica de morfologia habitual. Bulbo duo-
denal y 32 porcién duodenal: tomas de mucosa duodenal
de morfologia habitual. Antro pilérico: gastritis crénica
superficial leve.

+ EnteroRM: hallazgos compatibles con enfermedad de
Crohn en fase inflamatoria activa, con estenosis luminal
y sin enfermedad fistulosa evidente, con afectacion ileo-
cecal y colénica.

Tratamiento y evolucion: tras realizacién de endoscopia
con sospecha de Ell, se reevalla a la paciente, clasificando
su enfermedad, segln Clasificacion de Paris: A1B, L3, B1,
GO; presentando una puntuacién, segiin wPCDAI, de 75,
considerandose brote grave, por lo que se inicia tratamiento
corticoideo con prednisona 40 mg al dia, ademas de mesa-
lazina oral, presentando buena evolucién con mejoria clinica.
Previo al inicio de tratamiento, presenta aparicién de lesiones
nodulares eritematosas en cara anterior de ambas piernas,
que presentaron mejoria con el tratamiento, con descenso
de wPCDAI hasta 40. A los quince dias del inicio del tra-
tamiento, inicia cuadro de rectorragia, por lo que requiere
ingreso hospitalario, pautandose corticoterapia intravenosa y
tratamiento tépico con enemas de budesonida diarios, ade-
mas se solicita estudio para screening de infecciones latentes
por posible inicio de terapia biolégica, si presenta mala evolu-
cion a pesar del tratamiento. Durante este cuadro se extraen
cultivos de heces, siendo positivo para Clostridium difficile
toxigénico, por lo que se inicia tratamiento con vancomi-
cina oral con desaparicion de rectorragia y mejoria clinica,
por lo que es dada de alta con corticoterapia oral, mesala-
zina y tratamiento tépico con enemas, con buena evolucion,
por lo que se realiza descenso progresivo de los mismos
hasta suspender, iniciandose azatioprina como tratamiento
de mantenimiento, encontrandose en la actualidad clinica-
mente asintomatica, con control analitico con reactantes y
marcadores fecales negativos.
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Algoritmo. Criterios de Oporto para el diagnédstico de Ell en la edad pediatrica

Alta sospecha de EEI Manifestaciones extraintestinales aisladas

Marcadores fecales T

‘ Ileocolonoscopia y endoscopia digestiva alta (con biopsias de todos los segmentos) ‘

endoscépica endoscépica endoscédpica

A A
‘ CU tipica ‘ ‘ CU atipica ‘ ‘ EC clara ‘ ‘ Normal ‘ ‘ EIll-I ‘
A A A
iRM? Entero RM/céapsula Entero RM/céapsula Entero RM/céapsula

/ / /

‘SugestivaCU‘ ‘ Sugestiva ECJ ‘ Negativa ‘ ‘ Sugestiva EC‘ ‘ Negativa ‘

Considerar capsula si marcadores
fecales + y entero RM -

/ /

Positiva Negativa

dﬁ-m

Ell: enfermedad inflamatoria intestinal; CU: colitis ulcerosa; EC: enfermedad de Crohn; ;ERM?: considerar entero-resonancia
magnética (enteroRM); Ell-I: Ell-indeterminada o no clasificada.

6 Cuestionario de Acreditacion
b4

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org
y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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T

&g Cuestionario de Acreditacion

A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Enfermedad inflamatoria
intestinal (EII) pedidtrica

25. La enfermedad inflamatoria intes-

tinal CONSISTE en:

a.

Una inflamacién aguda exclu-
sivamente del colon.

Una inflamacién intestinal de
etiologia exclusivamente inmu-
nitaria.

Una inflamacién crénica de
distintos tramos del tubo diges-
tivo.

Una inflamacién intestinal cuya
etiologia es multifactorial.

cy d son correctas.

26. Respecto ala EPIDEMIOLO-
GIA dela EII pediitrica:

a.

La incidencia de la EII pedii-
trica se encuentra en descenso
progresivo.

La EII es mis frecuente en pai-
ses del sur.

La mayor parte de los casos de
EII debutan antes de la adoles-
cencia.

La tasa de incidencia de la
enfermedad de Crohn pedid-

trica se encuentra en aumento.

Los pacientes que presentan un
debut mas precoz de la EII tie-
nen un curso de la enfermedad
mds benigno.

27. Los SINTOMAS de la EII:

a.

Son similares en todos los
pacientes, independientemente
de la localizacién de la inflama-
cién intestinal.

b.

Los pacientes adultos presentan
més manifestaciones extrain-
testinales.

Existen signos de alarma deno-
minados “red flags”, que son de
utilidad para detectar pacientes
de riesgo.

El dolor abdominal y la dia-
rrea son poco frecuentes en los
pacientes con EII.

Todas las anteriores son correc-
tas.

28. En cuanto al DIAGNOSTICO
dela EII:

a.

Se basa en la historia clinica,
la exploracién fisica y los datos
analiticos.

El estudio de confirmacién serd
mediante endoscopia y biopsia.

Los criterios diagnésticos de
la EII en la edad pedidtrica
se recogen en los Criterios de

Oporto del afio 2014.

Los marcadores fecales, como la
calprotectina, son muy sensibles
para detectar inflamacién de la
mucosa intestinal.

Todas las anteriores son correc-
tas.

29. EITRATAMIENTO dela EII

en la edad pedidtrica:

a.

Persigue unicamente la remi-
sién clinica de los pacientes con

EIL

Los tratamientos de la EII no
son especificos para cada tipo
de enfermedad, sino que tienen
utilidad para todas las clases de

EII por igual.

C.

El objetivo principal de los tra-
tamientos en la EII, es regular
el sistema inmunitario y ejercer
una accién antiinflamatoria a
nivel sistémico y local.

Los corticoides estdn indica-
dos especialmente en el man-
tenimiento de remisién de los
pacientes.

La terapia nutricién tiene como
indicacién principal la induc-
cién de remisién en colitis
ulcerosa.

Caso clinico

30. En cuanto al DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL del paciente de

nuestro caso clinico:

31.

a.

No seria necesaria la realizacién
de cultivos de heces, ya que las
infecciones intestinales son
un posible diagnéstico en esta
paciente.

La enfermedad celiaca no seria
un posible diagnéstico diferen-
cial en ningtn caso.

La infeccién por Clostridium
difficile no produce deposi-
ciones diarreicas de similares
caracteristicas.

La intolerancia a la lactosa seria
el principal diagnéstico dife-
rencial de esta paciente.

Todas las anteriores son falsas.

El diagnéstico de EII en nuestra
paciente:

a.

Dados los resultados analiticos
y de heces, no seria necesaria
la realizacién de la endoscopia
y biopsia confirmatorias.
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b. LaRM es la tnica exploracién

complementaria que nos per-
mite el estudio del intestino

delgado.

La histologia es la prueba con-
firmatoria del diagnéstico de

EIL

La realizacién de ileoscopia no
estd indicada en el estudio ini-
cial del paciente con sospecha

de EII.
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€. a yb son correctas.

32.Enel TRATAMIENTO de nues-

tra paciente:

a. Dado el tipo de brote que pre-

senta, el tratamiento con nutri-
cién enteral exclusiva seria el
indicado.

El tratamiento tépico con ene-
mas no estd indicado cuando

existe afectacién de intestino
distal.

La azatioprina estd indicada en
nuestra paciente para induccién
de remisién en el momento

agudo del brote.

Los corticoides sistémicos estin
indicados en la induccién de
remisién del brote grave.

Todas las anteriores son correc-
tas.



Estrenimiento y encopresis

M.A. Mateos Diego

Pediatra de Atencion Primaria. Centro de Salud San José. Salamanca

Resumen

El estrefiimiento es un motivo de consulta habitual en
la infancia, caracterizado por un retraso o dificultad
en la defecacién, asociado a malestar en el paciente.
Mas del 90% de los estrefiimientos diagnosticados
en edad pediatrica, se engloban dentro de los
trastornos funcionales y solamente en un 5-10% de
las ocasiones, forman parte de patologias de origen
organico. El diagnéstico es eminentemente clinico,

basado en la historia y exploracién fisica del paciente.

Las pruebas complementarias se reservan para casos
dudosos, sospecha de origen organico o cuando no
responde al tratamiento habitual. Es fundamental,
para su correcta evolucion, explicar a la familia el
mecanismo por el que se produce, asi como seguir
unas pautas higiénico-dietéticas y farmacolégicas

Abstract

Constipation is a common medical consultation
in childhood, since it is associated with delay

or difficulty in defecation that causes physical
discomfort. More than 90% of diagnosed
constipation cases in the pediatric age are
functional disorders and only 5-10% of the cases
correspond to pathologies of organic origin. The
diagnosis is predominantly clinical and is based
on the patient’s medical history and physical
examination. Additional lab tests are required
when organic disease is suspected or when the
patient does not respond to the usual treatments.
For a correct follow-up it is essential to inform
the family of the source of constipation and
follow specific hygienic-dietary guidelines and

adecuadas.

pharmacological treatment.

Palabras clave: Estrefiimiento; Encopresis; Trastorno gastrointestinal funcional; Laxante.

Key words: Constipation; Soiling; Functional Gastrointestinal Disorders; Laxative.

Introduccion

Mas del 90% de los casos de estreiiimiento
en la infancia son de origen funcional.

| estrefiimiento es un motivo de
E consulta frecuente, tanto al pedia-

tra de Atencién Primaria (pediatra
AP) como en las unidades de Gastroen-
terologia infantil.
La frecuencia y las caracteristicas de las
heces varfan en funcién de la edad del
nifio, siendo estos datos fundamentales
para definir la normalidad en el patrén
defecatorio.

El numero de deposiciones dismi-
nuye con la edad. Es habitual que el
recién nacido realice entre 4-6 depo-
siciones al dia, aunque la variabilidad
es mucho mayor si recibe lactancia
materna. Los nifios lactados al pecho
pueden presentar desde una deposicién
tras cada toma a una cada 4-5 dias, y
es normal siempre y cuando no asocie
otros sintomas.

De manera general, se conside-
ra como limite de la normalidad, que
los nifios mayores realicen un mini-
mo de 3 deposiciones a la semana.
Pero el estrefiimiento no puede definir-
se exclusivamente como un descenso en
el nimero normal de las deposiciones,
puesto que existen otras caracteristicas
(dureza y tamafio), asi como sintomas
clinicos (dolor y conductas de evitacion)
implicados en el mismo.

El estrefiimiento no es una enferme-
dad en si misma, sino un sintoma carac-
terizado por un retraso o dificultad en
la defecacién, asociado a malestar en el
paciente. Mds del 90% de los estrefi-
mientos diagnosticados en edad infan-
til, se engloban dentro de los trastornos
funcionales y, solamente en un 5-10% de
las ocasiones, forman parte de patolo-
gias de origen orgdnico. En la mayoria
de los casos, el pediatra de AP puede
establecer un diagndstico certero entre
los dos origenes, valiéndose de la histo-
ria clinica y la exploracién del paciente,

Pediatr Integral 2019; XXIIl (8): 417-425

y evitar pruebas complementarias y deri-
vaciones innecesarias.

Los trastornos funcionales digestivos
son un grupo de enfermedades del nifio
y el adulto de etiologia bio-psico-social,
que producen sintomatologia diversa en
los pacientes que los padecen, disminu-
yendo de manera considerable su cali-
dad de vida. El hecho de no presentar
alteraciones analiticas objetivas dificul-
taba su diagndstico, por lo que desde
los afios 90 se cre6 un grupo de trabajo
para definir las patologias funcionales

Tabla I. Criterios Roma IV.

Trastornos funcionales. Neonato
y nifio pequeio

- G1. Regurgitacion del lactante

- G2. Rumiacién

- G3. Sindrome de vémitos ciclicos
- G4 Cdlico del lactante

- Gb. Diarrea funcional

- G6. Disquecia infantil

- G7. Estrefiimiento funcional
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Tabla Il. Criterios Roma IV.

Trastornos funcionales. Nifo y
adolescente

H1: nduseas funcionales y vémitos

- Hla: sindrome de vomitos
ciclicos

- H1b: naduseas funcionales y
vomitos funcionales

- Hlc: sindrome de rumiacion

- H1d: aerofagia

H2: trastornos de dolor abdominal

funcional

- H2a: dispepsia funcional

- H2b: sindrome de intestino
irritable

- H2c: migrafia abdominal

- H2d: dolor abdominal funcional -
no especificado

H3: trastornos funcionales

de la defecacion

- H3a: estrefiimiento funcional

- H3b: incontinencia fecal no
retentiva

de origen gastro-intestinal por grupos
sintomdticos, constituyendo los llama-
dos criterios Roma®,2). En el afio 2016,
se publicé la 42 versién (Tabla Iy IT) de
dichos criterios.

Los criterios Roma IV dan un salto
cualitativo en la definicién fisiopato-
légica de los trastornos funcionales.
El objetivo era superar la connotacién
peyorativa muchas veces asociada al
concepto “funcional”. Se ha utilizado
la mayor evidencia cientifica disponi-
ble hasta el momento para explicar su
origen, desde la perspectiva de la neuro-
gastroenterologia y las interacciones
cerebro-intestino(4).

Epidemiologia

El estrefiimiento es frecuente en la edad
pediatrica.

Pese a ser un motivo de consulta
frecuente, los diferentes estudios rea-
lizados ofrecen datos de prevalencia
muy dispares entre si. Una de las prin-
cipales causas es la falta de uniformidad
de los distintos trabajos en los criterios
diagnésticos utilizados para definir el
estrefiimiento.

Recientemente, se ha publicado
un metaandlisis® sobre la prevalencia
mundial de estrefiimiento funcional,
aplicando los criterios diagnésticos del

PEDIATRIA INTEGRAL

grupo de trabajo Roma en su versién III
(2006) y IV (2016), aunque no se pudo
seleccionar ningtn trabajo que siguiera
estos ultimos criterios. La prevalencia
descrita de estrefiimiento funcional
varié ampliamente de 0,5 a 32,2%, con
una prevalencia combinada de estrefi-
miento funcional del 9,5%. Las cifras
mis altas se encontraron en América
del norte y Europa, y las mds bajas en
Asia. No se observaron asociaciones con
la distribucién por edad ni sexo, pero si
un aumento de prevalencia de estrefii-
miento funcional en pacientes sometidos
a estrés de origen psicosocial (eventos
vitales estresantes, baja calidad de vida).

La prevalencia de estrefiimiento en
estudios recientes en EE.UU., basados
en los criterios Roma IV, es del 18,5%
en nifios pequefios y del 14,1% en nifios
mayores y adolescentes(®).

Fisiologia

Es fundamental conocer la fisiologia de la
defecacion, para comprender los mecanis-
mos implicados en el estrefiimiento.

Para poder entender los factores
patogénicos implicados en el estre-
fiimiento, es importante conocer pri-
mero el mecanismo fisiolégico de la
defecacion(?8). Las heces viajan gracias
al peristaltismo a través del colon y se
almacenan en el rectosigma. Tras la
alimentacién, se producen ondas peris-
talticas de mayor potencia, constitu-
yendo el llamado reflejo gastrocélico,
que produce el deseo de defecar tras la
ingesta de alimentos. Cuando las pare-
des del recto son ocupadas por la masa
fecal se distienden, estimulando los
presorreceptores que contienen, desen-
cadenando asi el inicio de la defecacién.
El complejo esfinteriano consta de dos
partes diferenciadas, un esfinter interno,
responsable del 80% del tono anal, for-
mado por musculo liso involuntario, con
inervacién autonémica. La accién de la
presién ejercida por las heces en el rec-
tosigma recibe una respuesta contractil
sobre sus paredes, haciendo avanzar el
bolo fecal (reflejo anorrectal) (Fig. 1)
y, ademds, activa la accién parasimpid-
tica sobre el esfinter interno mediante
el reflejo inhibitorio anal (RIA) (Fig.
2), relajandolo. Una vez relajado el esfin-
ter anal interno, las heces se encuen-
tran con el segundo componente del

Reflejo ano-rectal: la presién ejercida
por las heces en el recto-sigma, recibe una
respuesta contractil sobre sus paredes

Figura 1. Reflejo ano-rectal.

Esfinter anal interno:
NO CONTROL VOLUNTARIO

Reflejo inhibitorio anal (inervacién
autonémica): relaja esfinter anal interno
(habitualmente contraido)

Figura 2. Reflejo inhibitorio anal.

Esfinter anal externo:
CONTROL VOLUNTARIO

Reflejo anal excitador: mantiene esfinter
externo contraido - NO DEPOSICION

Figura 3. Reflejo anal excitador.

complejo, el esfinter anal externo. Este
estd formado por musculatura estriada
y es de control voluntario por el com-
ponente sacro del nervio pudendo. Ini-
cialmente, el reflejo inhibidor anal que
relaja el esfinter interno produce una
contraccion refleja del externo (reflejo
anal excitador -RAE) (Fig. 3), para evi-

tar la salida de las heces en momento y



lugar inapropiado. Una vez adquirido el
control voluntario de la defecacién, los
nifios son capaces de contraer/relajar el
esfinter externo voluntariamente, para

Esfinter anal externo:
CONTROL VOLUNTARIO

Relajacion voluntaria: DEPOSICION

Figura 4. Deposicién.

Tabla Ill. Causas organicas

de estrefimiento

Causas anatémicas

- Malformaciones anorrectales:
ano anterior y estenosis anal

- Lesiones anorrectales dolorosas:
fisuras, fistulas e infeccion
estreptocécica

- Cirugia previa

Alteraciones neurolégicas y
de la motilidad

- Enfermedad de Hirschsprung

- Pseudoobstruccién intestinal
crénica

- Displasia intestinal neuronal

- Parélisis cerebral

- Sindrome de Down

- Alteraciones medulares:
disrafismo

Alteraciones metabélicas y
endocrinas

- Hipotiroidismo

- Diabetes mellitus

- Alteraciones electroliticas:
hipocalcemia, hipercalcemia
e hipopotasemia

Enfermedades digestivas

- Enfermedad celiaca

- Fibrosis quistica

- Alergia alimentaria: leche

Alteraciones psiquiatricas
- Depresioén
- Abuso sexual

Medicamentos

- Opioides y codeina
- Metilfenidato

- Hierro

- Antiepilépticos

evitar/facilitar la expulsion de las heces
(Fig. 4).

Cualquier alteracién en el proceso
normal de la defecacién que conduzca
a un descenso en el nimero de deposi-
ciones y/o modificacién de las caracte-
risticas normales de las heces (dureza
y volumen), puede desencadenar estre-
fiimiento.

Etiologia

Mas del 90% de los estrenimientos en la
infancia son de origen funcional.

E15-10% de los casos de estrefii-
miento diagnosticados en la etapa infan-
til se deben a causas de origen orgdnico.
Pese a no ser el grupo mds numeroso,
es fundamental hacer un correcto diag-
nostico etioldgico, por las implicaciones
en el manejo y prondstico de este tipo
de estrefiimiento. En la tabla III, se
recogen las principales patologias que
asocian estrefiimiento(%%10),

El estrefiimiento de origen funcio-
nal viene definido, por los criterios del
grupo de consenso Roma para el estudio
de los trastornos gastrointestinales fun-

cionales, en su versién mds actual, la IV
del afio 2016(1,2),

ESTRENIMIENTO Y ENCOPRESIS

Los criterios se clasifican en dos
grandes grupos en funcién de la edad.
Por un lado, los que afectan a neonatos
y nifios pequefios y, por otro, a nifios
mayores y adolescentes. En relacién con
el estrefiimiento, la edad de corte son los
4 afios®11,12) (Tabla IV).

En los criterios Roma IV, se reduce
de 2 meses a 1 mes, el tiempo necesario
que debe mantenerse la sintomatologia
para poder hacer el diagnéstico.

Una de las diferencias(11,12) que
encontramos con la versién previa de
los criterios Roma, es que actualmente
se contempla la posibilidad de que, en el
grupo de edad menor a 4 afios, el nifio
ya haya alcanzado un adecuado control
de esfinteres. Esta es la razén por la que
se incluyen dos criterios adicionales:
uno, en caso de presentar incontinen-
cia fecal posterior a la adquisicién del
control voluntario, y otro, si se produ-
cen deposiciones voluminosas que sean
capaces de obstruir el inodoro.

En el nifio mayor de 4 afios, el estre-
fiimiento funcional se incluye dentro de
los trastornos funcionales de la defeca-
cién, junto con la incontinencia fecal no
retentiva(l,9),

La incontinencia fecal no retentiva
(Roma IV H3Db) se caracteriza por pre-

Tabla IV. Roma IV

Hasta 4 anos de edad: G7: estrefiimiento funcional
Nifios menores de 4 afios que deben presentar durante 1 mes, al menos,

2 de los siguientes sintomas/signos:

- Dos 0 menos deposiciones por semana

- Historia de retencién fecal excesiva

- Historia de defecacién dolorosa o de deposiciones duras

- Historia de deposiciones voluminosas

- Presencia de una gran masa fecal en el recto

En nifios continentes fecales, pueden usarse los siguientes criterios adicionales:
- Al menos, un episodio semanal de incontinencia después de la adquisicién

del control de esfinteres

- Historia de deposiciones voluminosas que pueden obstruir el inodoro

Mayor de 4 ainos de edad: H3a: estrefiimiento funcional
En el Gltimo mes, al menos, 1 vez a la semana, debe cumplir 2 0 méas de
los siguientes criterios, sin tener criterios suficientes para el diagnéstico

de sindrome de intestino irritable:

- Dos o menos deposiciones por semana en el inodoro, en un nifio de edad

de desarrollo de, al menos, 4 afios

- Al menos, un episodio de incontinencia fecal por semana

- Historia de posturas retentivas o retencion fecal excesiva de forma voluntaria
- Historia de defecacién dolorosa o de deposiciones duras

- Presencia de una gran masa fecal en el recto

- Historia de deposiciones voluminosas que pueden obstruir el inodoro

Los sintomas no se pueden atribuir a otra enfermedad después de una evaluacion

médica adecuada.
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sentar defecacién en lugares inapro-
piados en el contexto sociocultural del
nifio, en ausencia de retencién fecal.
Esta patologia supone el 10-30% de
las incontinencias fecales y no esté aso-
ciada al estrefiimiento. La mayoria de
las incontinencias fecales o encopresis
si son de origen retentivo y asociadas a
estrefiimiento crénico.

Factores de riesgo

El estrefiimiento agudo y los periodos de
estrés son los principales factores impli-
cados.

Existen varios periodos de riesgo en
la vida de los nifios, en los que es mds
frecuente que se inicie y perpetie el
estrefiimiento(19). En estas etapas, se
produce la adquisicién de nuevas habi-
lidades madurativas, como la retirada
del pafial o el inicio de la escolarizacién.
Estas situaciones se acompafian, en
algunos nifios, de un rechazo a realizar
deposicion en lugares nuevos. Es impor-
tante establecer pautas que eviten defe-
caciones dificultosas y/o dolorosas que,
en muchas ocasiones, producen conduc-
tas de retencién en el nifio, entrando
en un circulo en el cual las heces alma-
cenadas por mds tiempo pierden agua
y se secan volviéndose mds duras. Una
consistencia mayor en las heces favorece
el dolor al realizar deposicién y perpetua
la conducta de retencién. No debemos
olvidar que, segun las dltimas revisio-
nes®), uno de los factores mis relacio-
nados con el aumento de prevalencia
de estrefiimiento es el estrés de origen
psicosocial.

Existen factores relacionados con la
alimentacién (introduccién de férmula
artificial, alimentacién complementa-
ria o leche de vaca) que condicionan o
favorecen cambios normales en la con-
sistencia de las heces y el ritmo intestinal
que, en ocasiones, deriva en deposicio-
nes mds compactas y menos frecuentes.
Este hecho no tiene por qué ser consti-
tutivo “per se” de estrefiimiento, aunque
los padres puedan percibirlo como tal.
Nuestro papel es informar a la familia y
evitar actuaciones y tratamientos innece-
sarios(?). No se aconseja retirar la leche de
vaca, salvo en los casos relacionados con
alergia a proteinas de leche de vaca(13).

Debemos potenciar en las familias
una alimentacién saludable, pues la falta
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de ejercicio y de una dieta equilibrada,
con un aporte suficiente en fibra y agua,
puede conducir a la emisién de deposi-
ciones secas que se relacionen con dolor
o dificultad en la defecacién.

Otras circunstancias, en las cuales
existe un riesgo mayor de que el nifio
realice deposiciones dolorosas, son las
enfermedades intercurrentes, como in-
fecciones, especialmente en el lactante
y nifio pequefio, pues pueden producir
estados transitorios de deshidratacion
que favorezcan la emisién de heces du-
ras y voluminosas.

Diagnostico y diagndstico
diferencial

La historia clinica y la exploracion son los
elementos fundamentales para realizar el
diagnéstico.

El estrefiimiento es un motivo de
consulta muy frecuente en Atencién
Primaria. La familia suele acudir en
casos de estrefiimiento agudo, pero otras
veces, cuando lo hacen ya se ha instau-
rado el circulo patogénico retencién-
dolor, que perpetia el estrefiimiento
de manera crénica.

El objetivo principal del pediatra
ante una sospecha de estrefiimiento
es establecer el diagnéstico diferencial

Escala de Bristol
(0Xe)

Tipo 1

Tipo 2

Tipo 3
Tipo 4
Tipo 5
Tipo 6

Tipo 7

Bolas suaves con bordes
desiguales

Acuosa, sin trozos sélidos
Totalmente liquida

entre origen funcional frente a orgdnico,
pues de ello derivara el manejo y evolu-
cién posterior, muy diferente en ambas
patologias.

El diagnéstico de estrefiimiento es
eminentemente clinico, basado en una
correcta anamnesis y exploracion fisica,
siendo las pruebas complementarias,
innecesarias en la mayoria de los casos.
Una de las diferencias entre los criterios
Roma III y IV es que estos tltimos no
incluyen la premisa de que debe ser des-
cartada la patologia orgdnica (inflama-
toria, anatémica, metabélica o neopld-
sica) y este criterio es sustituido por la
condicién de que, tras una adecuada
evaluacién médica, los sintomas no pue-
dan atribuirse a otra enfermedad(%,12),

Anamnesis

La base del diagndstico es una
correcta y adecuada historia clinica9).
Tenemos que investigar antecedentes
familiares, tanto de estrefiimiento de
origen funcional como de enfermeda-
des que asocian estrefiimiento de ori-
gen orgédnico, como son: enfermedad de
Hirschsprung, fibrosis quistica, hipoti-
roidismo...

Se debe conocer la edad de inicio de
la sintomatologia y si esta se asocia a
algan factor desencadenante: introduc-
cién de alimentacién complementaria,

Trozos duros separados,
como nueces

Con forma de salchicha,
pero grumosa

Con forma de salchicha,
pero con grietas

Con forma de salchicha,
como serpiente lisa y suave

Figura 5.

Escala de heces de
Bristol (adaptada
de Lewis SJ,
Heaton KW. Stool
form scale as a
useful guide to
intestinal transit
time. Scand J
Gastroenterol.
1997; 32: 920-4).

Trozos suaves con los bordes
desiguales



retirada del pafal, escolarizacién o
cualquier otro fenémeno estresante en
la vida del nifio.

Preguntar por las caracteristicas de
las heces, nimero de deposiciones, con-
sistencia y volumen(?) (Escala de Bristol,
Fig. 5), asi como por la actitud frente a
la deposicién: conductas de evitacién y
retencion o presencia de incontinencia
fecal o encopresis. Presencia de dolor
abdominal crénico que se alivia con la
defecacion.

Es fundamental determinar si se
produjo la eliminacién del meconio
en las primeras 48 horas de vida y si el
nifio asocia sintomatologia atribuible a
patologia orgénica de tipo neurolégico,
endocrino-metabélico o malformativo:
fallo de medro, vémitos biliosos, rec-
torragia...

También es necesario preguntar si
el nifio toma firmacos y medicacio-
nes relacionados con el estrefiimiento,
como: codeina y otros derivados opioi-
des, suplementos de calcio o hierro,
anticonvulsivos, antidepresivos, metil-
fenidato...

Exploracion fisica

La exploracién fisica es el segundo
pilar diagnéstico del estrefiimiento.
Debe realizarse de manera minuciosa,
valorando: desarrollo péndero-estatu-
ral, presencia de masas abdominales
y/o distensi6n y alteraciones en regién
lumbo-sacra sugestivas de patologia
medular (fistulas/fosas en linea media,
asociadas o no a otros estigmas cuti-
neos, alteracién en fuerza, tono y refle-
jos de miembros inferiores, reflejo cre-
mastérico). Del mismo modo, debemos
descartar patologia relacionada con el
esfinter anal, para ello debemos valo-
rar su posicién y relacién con respecto
a la horquilla vulvar o el escroto. Los
anos con implantacién anterior conlle-
van un mayor riesgo de estrefiimiento
grave asociado a encopresis. El cdlculo
de la distancia anogenital se hace, divi-
diendo la distancia entre horquilla vul-
var/escroto con el ano entre la que existe
hasta el c6ccix. Se considera normal una
relacién de 0,53 + 0,06 en varones y de
0,40 +0,05 en mujeres(). Dentro de la
inspeccién anal, también debemos des-
cartar otras anomalias como: estenosis,
fisuras, infecciones, fistulas, abscesos...

El tacto rectal no es imprescindible,
si la sospecha es de estrefiimiento de

Tabla V. H3a: estrefiimiento

funcional. Datos de alarma

1. Expulsién de meconio después
de 48 horas en el recién nacido

2. Inicio neonatal

3. Historia familiar de enfermedad
de Hirschsprung

4. Heces acintadas

. Sangre en las heces en
ausencia de fisura anal
. Fallo de medro
. Vémitos biliosos
. Distension abdominal severa
. Alteracion de glandula tiroides
. Posicién anormal del ano
. Ausencia de reflejo anal o
cremastérico
12. Disminucio6n de reflejos, tono
o fuerza de los miembros
inferiores
13. Hoyuelo sacro
14. Mechén de pelo en sacro
15. Desviacion de pliegue gliteo
16. Cicatrices anales

(€]

= O W 0 NO

— =

origen funcional y cumple los criterios
Roma IVO). En el caso de que fuera
necesario realizarlo, debemos valorar el
tono del esfinter, aumentado en la enfer-
medad de Hirschsprung con ausencia
de reflejo inhibitorio anal, asi como
la ocupacién por heces de la ampolla
rectal, caracteristico del estrefiimiento
funcional y ausente en la enfermedad de
Hirschsprung, en la que, en ocasiones,
se produce expulsién de las mismas al
retirar el dedo.

En la tabla V, se recogen los prin-
cipales sintomas y signos de alarma de
patologia orgdnica que podemos encon-
trar en la anamnesis y exploracién fisica
segtin el consenso Roma IV,

Pruebas complementarias

Cuando el diagnéstico es dudoso,
tenemos datos de alarma de patologia
orgdnica o hay un fracaso en el trata-
miento, podemos recurrir a las siguien-
tes pruebas complementarias®-11).

* Analitica. Se debe solicitar ante
sospecha de causas de origen endo-
crinolégico, como hipotiroidismo,
enfermedad celiaca o alteraciones
hidroelectroliticas.

* Rx simple de abdomen. Tradicio-
nalmente muy usada para determi-
nar la ocupacion del colon por heces.
Actualmente, se considera innece-
saria para el diagnéstico de estrefii-
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miento y poco til por la subjetividad
de su interpretacién, a esto hay que
afiadir la importante dosis de radia-
cién ionizante.

* Ecografia. Ha sustituido, en muchos
casos, a la Rx simple. Sirve para
detectar la presencia de acimulos de
heces o fecalomas. No es necesario
en el diagndstico de estrefiimiento
funcional.

* Enema opaco. Detecta malforma-
ciones anatémicas. Util para valo-
rar dilatacién intestinal previa a la
regién aganglionar estendtica en la
enfermedad de Hirschsprung.

* Manometria anorrectal. Nos informa
sobre alteraciones en los reflejos de
la defecacién (RIA y RAE). La
ausencia de reflejo inhibitorio anal
es caracteristica de la enfermedad de
Hirschsprung y obliga a su confir-
macién mediante biopsia rectal.

* Biopsia rectal. Permite hacer un
diagnéstico certero de enfermedad
de Hirschsprung, en el que se deter-
mina la ausencia de células ganglio-
nares en el plexo mientérico.

¢ Otros. Orientados segin la patologia
de sospecha: resonancia magnética
nuclear (RMN), trinsito colénico,
test del sudor, ecografia endoanal...

Diagnéstico diferencial

Se debe realizar diagndstico dife-
rencial con otras enfermedades de tipo
funcional, como la disquecia del lactante
(Tabla VI). Es fundamental explicar a
los padres la naturaleza benigna de esta
patologia, para evitar ansiedad fami-
liar y conductas terapéuticas erréneas
como la estimulacién rectal que, en
muchas ocasiones, prolonga o cronifica
el trastorno. En el nifio mayor, también
debemos incluir los trastornos de dolor
abdominal funcional, principalmente el
sindrome del intestino irritable y el dolor
abdominal funcional no especificado.

Tabla VI. Roma IV. G6: Disquecia

infantil

En un lactante menor de 9

meses de edad, debe cumplir los

siguientes criterios:

- Al menos, 10 minutos de
esfuerzo y llanto antes del éxito
o fracaso de la emision de heces
blandas

- No otros problemas de salud
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Dentro de las causas orgdnicas, una
de las principales patologias con la que
debemos establecer diagnéstico dife-
rencial es la enfermedad de Hirschs-
prung(10.14). Se trata de una entidad
poco frecuente, que afecta a 1 de cada
5.000 nacidos vivos, con mayor presen-
cia en varones. Se caracteriza por un
trastorno de la motilidad, derivado de
aganglionosis coldnica. En el 75% de los
casos, afecta a recto-sigma. El inicio de
la sintomatologia es precoz, siendo muy
caracteristica la eliminacién del meco-
nio después de las primeras 48 horas
en recién nacidos a término, de peso
adecuado a edad gestacional. El inicio,
por tanto, del estrefiimiento es también
precoz, con heces normales o acintadas,
asociado a sintomas obstructivos con
gran distensién abdominal y fallo de
medro. El estrefiimiento presente en la
enfermedad de Hirschsprung casi nunca
asocia encopresis ni conductas retenti-
vas. El tono del esfinter anal va a estar
aumentado, con ausencia de reflejo anal
inhibitorio y con la ampolla rectal vacia.

Tratamiento

El tratamiento esta basado en informacion
a la familia, medidas higiénicas y farma-
colégicas.

El tratamiento del estrefiimiento de
origen orginico es el de la patologia
subyacente que lo produce.

En el estrefiimiento funcional, se
ha estructurado cldsicamente un trata-
miento en dos etapas: desimpactacién y
mantenimiento, ambas imprescindibles
para asegurar la adecuada evolucién de
esta patolog{a®1%). Previamente a pau-
tar ninguna medida, se debe invertir en
la consulta el tiempo que sea necesario
para explicar a la familia la fisiopatolo-
gia del estrefiimiento. Se pueden utilizar
dibujos y esquemas que faciliten la buena
comprensién y es preciso asegurarse de
que antes de salir hayan entendido que
el tratamiento del estrefiimiento cré-
nico requiere una gran implicacién por
parte de toda la familia, motivacién en el
nifio y comprension en los padres, pues
el tratamiento es largo y las recaidas fre-
cuentes. Se debe también explicar que es
importante no culpabilizar al nifio ante
los sintomas de estrefiimiento, princi-
palmente si presenta incontinencia fecal
retentiva o encopresis, pues en gran
medida escapan a su voluntad.
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Tras la primera valoracién, no debe-
mos dejar pasar mis de dos semanas
para el control de la evolucién y la res-
puesta a las pautas de tratamiento que
se hayan iniciado.

En los dltimos afios, se han publi-
cado diversos trabajos, desde las socie-
dades internacionales médicas(16,17),
que evaldan las practicas habituales en
el tratamiento del estrefiimiento, desde
los pardmetros de la evidencia cientifica.
Aunque el nivel de evidencia encontrado
en estas revisiones es bajo o muy bajo,
nos permiten seleccionar las medidas
mis eficaces en el tratamiento del estre-
fiimiento de los nifios.

Desimpactacion

Uno de los principales motivos del
fracaso en el tratamiento del estrefi-
miento, es la no realizacién de desim-
pactacién previa.

La desimpactacién consiste en elimi-
nar el acimulo de heces duras y volumi-
nosas, retenidas en recto y tramo final
de intestino grueso, cuya evacuacion
espontdnea resulta dificultosa para el
nifio. Puede presentarse hasta en el
75% de los estrefiimientos funcionales
y el diagnéstico mds habitual se rea-
liza mediante la palpacién abdominal,
aunque también se puede detectar en
el tacto rectal o Rx/eco abdominal. La
desimpactacién se realiza preferente-
mente por via oral!”) y debe mantenerse
hasta 3-7 dias. Es importante explicar a
la familia en qué consiste, los objetivos
y las posibles complicaciones.

El medicamento de eleccion es el
polietilenglicol (PEG) oral. El polie-
tilenglicol es un polimero de éxido de
etileno de alto peso molecular soluble
en agua. Una de las principales ventajas
frente a otros laxantes osméticos (lac-
tulosa), es que el PEG no presenta fer-
mentacién por bacterias coldnicas, por
lo que disminuye el riesgo de flatulencia
y meteorismo, efectos secundarios fre-
cuentes de estas otras moléculas.

Para el tratamiento del estrefi-
miento, se utiliza PEG de 3.350 y 4.000
dalton, con presentaciones comerciales
con y sin electrolitos. Se deben pautar
dosis crecientes, comenzando por 0,5 g/
kg/dia, con incremento paulatino dia-
rio hasta 1,5 g/kg/dia. La dosis diaria
se divide en dos tomas separadas pre-
feriblemente no mds de 6-8 horas. El
objetivo es conseguir un vaciado com-

pleto del intestino. El principal efecto
secundario es la diarrea y/o incontinen-
cia fecal y el dolor abdominal.

Aunque las gufas internacionales
prefieren el uso del PEG oral, se ha
demostrado igual de eficaz la desimpac-
tacién mediante enemas(1?). Se pueden
utilizar enemas de fosfatos y de suero
salino fisiolégico. Los enemas de fosfatos
deben de eliminarse en un plazo méximo
de 5 minutos tras la administracion, para
evitar su absorcién y posibles compli-
caciones derivadas a nivel hidroelec-
trolitico. En caso de no eliminarse en
ese plazo de tiempo de manera espon-
tinea, se deberd facilitar su expulsién
mediante un enema de suero fisiolégico
o una sonda rectal. No estdn indicados
en nifios menores de 2 afios. Se pueden
utilizar hasta 3-5 dias. La dosis habitual
es 3-5 ml/kg/dfa en una dosis. Aunque
son eficaces, el riesgo de complicaciones
que presentan, los han dejado relegados
en favor de los de suero salino. Los ene-
mas de suero fisiolégico se usan a dosis
de 5 ml/kg/dosis, 1-2 veces al dia.

Durante la fase de desimpactacion, se
recomienda una dieta baja o ausente en
fibra, pues solo se conseguiria aumentar
el contenido fecal y, con ello, la difi-
cultad en la evacuacién de las heces. Se
debe asegurar una adecuada ingesta de
agua, para favorecer una consistencia
blanda de las heces.

En la tabla VII, se resumen los prin-
cipales medicamentos y presentaciones
comerciales(%14.15),

Mantenimiento

La fase de mantenimiento en el
tratamiento del estrefiimiento estd
compuesta por una serie de medidas
higiénico-dietéticas asociadas a pautas
farmacoldgicas.

Medidas higiénico-dietéticas

Se debe comenzar evaluando las con-
ductas relacionadas con la defecacién. El
objetivo es asegurar que el nifio tiene
horarios y lugares apropiados que faci-
liten la defecacién en un ambiente tran-
quilo. Debe intentar hacer deposicién de
manera regular segiin un plan consen-
suado con los padres, manteniendo hora-
rios estables, preferentemente después
de las comidas principales, para apro-
vechar el reflejo gastrocélico que ayuda
a la deposicién. El nifio tiene que estar
sentado, tranquilo en el inodoro, no se
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Tabla VII. Tratamiento farmacolégico del estrefiimiento funcional

Farmaco

ORAL

Dosis desimpactacion

Dosis mantenimiento

Efectos secundarios

Polietilenglicol sin electrolitos (> 6 meses)

Casenlax® 4 g sobres (disolver en 50 ml
de agua)
Casenlax® solucion 0,5 g/ml

Casenlax® 10 g sobres (disolver en 125 ml

de agua > 8 arios por ficha técnica-FT-)
Casenlax® 10 g solucién oral en sobre de
20 ml (>8 afios FT)
Otros: Macrogol aurovitas® 4 g, 10 g

sobres (>8 afios FT), Femlax® 10 g sobre

(>8 afios FT)

Polietilenglicol con electrolitos (> 2 afios)

Movicol® pediatrico 6,9 g sobres (disolver

en 62,5 ml de agua)
Movicol® 13,7 g sobres (disolver en 125
ml de agua >12 afios FT)

Movicol® solucién oral en sobre (13,125 g

en 25 ml > 12 afios FT)

Otros: Macrogol sandoz® 13,7 g (>12 afios

FT), atolaxant® 13,7 g (>12 afos FT)

0,5-1,5 g/kg/dia 0,4 g/kg/dia Dolor abdominal
En 2 tomas (separadas no mas (0,2-0,8 g/kg/dia) Diarrea
de 6-8 horas) 1-2 tomas Distensién abdominal

Dosis maxima 100 g/dia

Nauseas

Dosis maxima 100 g/dia

Lactulosa No de eleccién 1-2 ml/kg/dia Dolor abdominal
(>2 afios) Ficha técnica Flatulencia
Duphalac® solucién 0,67 g/ml y sobres <1 afio-5 ml/dia Diarrea
10 gr/15 ml 1-6 afios-5-10 mi/dia
Lactulosa level® solucién 0,67 g/ml 7-14 afios-10-15 ml/dia
Lactulosa lainco® solucién oral 3,33 g 1-3 dosis
/5 ml y sobres 10 g) Dosis méaxima 45 ml/dia
RECTAL
Enema fosfato >2 afios 3-5 ml/kg/dia Trastornos
Enema casen 80 ml, 140 ml, 1 dosis hidroelectroliticos

250 ml (*¥)

Méximo 6 dias consecutivos
Control de la expulsion

espontanea en maximo 5 min
No de eleccion

Irritacion anal

Enema suero salino
Fisioenema 66 ml, 250 ml (producto
sanitario sin ficha técnica)

5 ml/kg/dosis
1-2 dosis

Irritacién anal

*Se deberé utilizar con precaucion en nifios mayores de 2 afios, ya que pueden producirse crisis convulsivas e hipocalcemia como
resultado de la absorcién de grandes cantidades de fosfato.

debe distraer con otros estimulos, como
libros o el mévil, ademds debe tener las
piernas apoyadas para facilitar la con-
traccién de la musculatura abdominal.
Si después de un tiempo (en torno a
10 minutos) no se ha producido la depo-
sicién, no insistir ni presionar. Hay que
reforzar y valorar el intento més que la
realizacién de deposicién en si misma.
En la etapa de retirada del pafal,
puede haber un rechazo manifiesto a
sentarse en el inodoro; en esos casos,
es preferible utilizar el pafial hasta que

el nifio haga deposiciones sin dificul-
tad, para no perpetuar el circulo dolor-
retencion.

Es ttil la elaboracién de calendarios,
dénde el nifio debe apuntar diariamente
si se ha sentado en el inodoro tras las
comidas y si ha conseguido deposicion;
para ello, pueden utilizarse pegatinas de
colores o dibujos.

El nifio estrefiido, al igual que el que
no lo estd, debe tener una dieta equi-
librada con 5 piezas de fruta/verdura
al dia. No se recomienda aumentar los

aportes de fibra ni liquidos requeridos
habitualmente para la edad, se reco-
mienda la actividad fisica normal en
nifios con estrefiimiento(!?). La ingesta
recomendada de fibra puede calcularse
en niflos mayores de 2 afios, en afios de

edad +5 (edad+5) g/dia15).

Tratamiento farmacolégico

El tratamiento farmacolégico mds
eficaz como terapia de mantenimiento
es el polietilenglicol con o sin electro-
litos, comenzando con dosis de 0,4 g/
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kg/dia y ajustando segtn la respuesta
clinica.

La lactulosa se recomienda como
primera linea de tratamiento si el PEG
no estd disponible. Como tratamiento
alternativo o de segunda linea, en este
caso, basado en la opinién de expertos,
se recomienda: el aceite mineral, las
sales de magnesio y otros laxantes esti-
mulantes(7),

Aunque no existen estudios contro-
lados que valoren la duracién 6ptima,
segln la opinién de expertos, el trata-
miento de mantenimiento debe conti-
nuar un minimo de 2 meses, debe ser
retirado de manera gradual y todos los
sintomas deben resolverse, al menos,
un mes antes de la finalizacién del
mismo(7),

Cuando el estrefiimiento aparece en
la etapa de retirada del pafial, el trata-
miento debe mantenerse hasta el control
de esfinteres.

No se recomienda el uso de enemas
rectales en el tratamiento de manteni-
miento del estrefiimiento crénicod?),

Es preciso siempre valorar y tra-
tar la presencia de lesiones perianales
(fisuras, fistulas, infecciones...), pues
es un importante factor para evitar la
perpetuacién del estrefiimiento y, para
ello, puede ser necesario la utilizacién
de: cicatrizantes, bafios de asiento, anti-
bidticos o corticoides tépicos.

Otros tratamientos

Las guias internacionales no reco-
miendan el uso rutinario de prebidti-
cos ni probidticos en el tratamiento de
estrefiimiento crénico(71%.20) tampoco
de terapia conductual intensiva, aunque
podria resultar beneficioso si el estre-
fiimiento se asocia a alteraciones del
comportamiento. No se recomienda el
uso de biofeedback ni de terapias alter-
nativas(17),

Estrefiimiento refractario

El estrefiimiento refractario es aquel
en el cual, pese a instaurar las pautas
de tratamiento de manera adecuada, no
se consigue un resultado satisfactorio.
Cuando esto sucede, debemos replan-
tearnos el diagnéstico de estrefiimiento
funcional, se pueden realizar las prue-
bas complementarias que sean precisas,
revisar los tratamientos seguidos y la
buena comprensién del mismo por parte
de la familia.
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Prondstico

La intervencion precoz mejora significati-
vamente el pronéstico.

Uno de los factores que mds influyen
en la evolucién del estrefiimiento es el
momento en el que se instaure el trata-
miento. Cuanto mds precoz sea la inter-
vencién mds eficaz serd el tratamiento.
Las recaidas son frecuentes, aproxima-
damente en el 50% de los casos, por lo
que es necesario el seguimiento a largo
plazo y mantener las pautas adecuadas
de conducta en relacién con la defeca-
cién, asi como evitar la retirada precoz
de la medicacién.

Encopresis

La encopresis suele ser un sintoma estig-
matizante en el nifio y la familia.

La encopresis se define, cldsica-
mente, como la emisién intermitente
de heces en situaciones o lugares ina-
propiados para el contexto sociocultural.

El origen puede ser retentivo (por
rebosamiento) o no retentivo. La incon-
tinencia fecal no retentiva forma parte
de los trastornos funcionales gastroin-
testinales del nifio mayor y adolescente,
pero nada tiene que ver con el estrefii-
miento, La incontinencia fecal reten-
tiva, en cambio, se asocia al estrefii-
miento con mucha frecuencia; aunque,
en ocasiones, se evita hablar sobre ello,
por la estigmatizacién que produce en
el nifio y sus padres, por lo que debemos
preguntar directamente por la presencia
de incontinencia fecal cuando evalue-
mos un paciente con estrefiimiento. Se
debe explicar a la familia la fisiopato-
logia de la encopresis para evitar que
culpabilicen al nifio. Cuando las heces
ocupan el tramo final del tubo digestivo
sin ser evacuadas, las paredes se distien-
den y pierden sensibilidad, acomodén-
dose a la masa fecal presente. La disten-
sién y pérdida de sensibilidad favorece
la eliminacién de heces mds recientes y
de menor consistencia a través del ano,
sin que el nifio en gran medida pueda
evitarlo. En muchas ocasiones, princi-
palmente en nifios mds mayores, donde
el seguimiento del ritmo intestinal no es
tan conocido por la familia, puede ser la
unica manifestacién objetiva para ellos,
confundiéndose con una falsa diarrea

Heces
recientes

Heces
recientes

Figura 6. Encopresis.

que puede convertirse en el motivo de
consulta, con frecuencia (Fig. 6).

Papel del pediatra
de Atencién Primaria

El manejo del estrefiimiento, salvo
situaciones de sospecha de organicidad
o no respuesta al tratamiento habitual,
puede y debe ser realizado por el pedia-
tra de Atencion Primaria. En la mayoria
de los casos, el diagndstico se realiza con
una adecuada historia clinica y explo-
racién, sin precisar ninguna prueba
complementaria. El pediatra de AP es
el profesional que mejor conoce al nifio
y ala familia. La relacién de confianza
favorece la motivacion necesaria para
que el nifio consiga conductas apropia-
das en la defecacion, pilar fundamental,
junto con la medicacién precisa, del tra-
tamiento del estrefiimiento.
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Caso clinico

Acude a consulta del pediatra de Atencién Primaria un nifio de 4 afios al que se sigue desde el nacimiento. Desde hace
2 meses, presenta deposiciones en la ropa interior, de caracteristicas blandas y casi a diario. La madre esta angustiada
porque lo relaciona con el inicio del colegio y cree que puede tener algiin problema en la clase. Segln cuenta, la profesora
le ha dicho que el nifio esta bien integrado y contento. Retiraron el pafial con 2 afios y medio, con buena respuesta. Las
deposiciones siempre las ha hecho en el orinal. Rechaza el inodoro y, en ocasiones, sobre todo los primeros meses, pedia el
pafial para hacer deposicion, siendo voluminosas. Se explica a la madre que tenemos que valorar al nifio, pues podria tra-
tarse de un estrefiimiento, pero ella nos reitera que las deposiciones, aunque en la ropa interior, son blandas y casi a diario.

Se completa la historia clinica, preguntando por: antecedentes familiares y personales, caracteristicas de las heces y
actitud frente a la deposicion. El nifio presenta, de manera habitual, conductas de retencion (cruza las piernas, “bailotea”).
En ocasiones, las heces han sido de gran tamafio, produciendo en una ocasién una fisura. El nifio nunca ha hecho deposicién
en el inodoro del colegio, “no le gusta el inodoro” y explica que hace deposicién en el calzoncillo, porque “la caca se le
escapa”. En la exploracion fisica destaca: abdomen blando, no distendido, se palpan heces en fosa iliaca izquierda. No se
realiza tacto rectal, pero a la inspeccion presenta heces blandas alrededor del ano, sin apreciarse lesiones ni malformaciones.
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&g Cuestionario de Acreditacion

A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Estrenimiento y encopresis

33. gCUANDO debemos realizar tac-

to rectal ante un estrefiimiento?

a. Silasospecha es de enfermedad
de Hirschsprung.

b. Sino responde al tratamiento
médico habitual.

c. Si hay sospecha de estrefii-
miento funcional.

d. ayb son ciertas.
Todas son ciertas.

34.La/s principal/es diferencia/s entre
los criterios Roma III y Roma IV:

a. Disminuye el tiempo que deben
durar los sintomas para estable-
cer el diagndstico.

b. No es preciso descartar orga-
nicidad, sino no sospecharla
tras una adecuada valoracién
clinica.

c. En el subgrupo de neonatos y
nifios pequeiios, incluye crite-
rios en caso de control de esfin-
teres.

d. Todas las respuestas anteriores
son ciertas.

e. Ninguna es cierta.

35. En relacién al tratamiento se con-

sidera EFICAZ:
a. Los probidticos y prebidticos.

b. Desimpactacién y manteni-
miento con polietilenglicol.
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Aumentar los aportes de fibra
por encima de los requerimien-
tos normales para la edad.

ay b son ciertas.
by ¢ son ciertas.

36.El estrefiimiento funcional estd

RELACIONADO:

a. Con factores estresantes de
dmbito psicosocial.

b. Con etapas de cambios como el
inicio del colegio.

c. Con patologias intercurrentes
que produzcan deshidratacién
transitoria.

d. Con alimentacién no equili-
brada.

e. Todas son ciertas.

37. Enrelacién al PRONOSTICO del

estrefiimiento:

a.

En caso de origen orgénico,
dependerd del pronéstico de la
enfermedad subyacente.

b. Las recaidas son frecuentes.
c. El pronéstico empeora si el
diagnéstico es tardio.
d. ay cson correctas.
Todas son correctas.
Caso clinico
38. ;Cuidl es el diagnéstico mds PRO-
BABLE?
a. Incontinencia fecal no retentiva

(criterios Roma IV).

39.

40.

Estrefiimiento de origen orgi-
nico.

Estrefiimiento funcional (crite-

rios Roma IV).

Disquecia infantil (criterios

Roma IV).

Todas son correctas.

¢Cuil/cudles son los elementos
imprescindibles para realizar un

diagnéstico CORRECTO?

a.

b.

Valoracién por digestivo infan-
til.
Realizar tacto rectal.

Confirmar diagnéstico con
prueba de imagen.

Una correcta historia clinica y
exploracion.

Todas las anteriores.

¢Cudl es la PRIMERA medida
que debemos tomar en el manejo
de este cuadro?

a.

Informar a la familia sobre el
origen de la incontinencia y los
pasos que vamos a seguir para
su tratamiento.

Pautar enemas de suero salino.

Pautas polietilenglicol a dosis

mantenida de 0,4 g/kg.

Pautar polietilenglicol a dosis
creciente 0,5 a 1,5 g/kg durante
3-7 dias.

Pautar lactulosa.
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@ Endoscopia digestiva

pediatrica o

J.F. Viada Bris,
R.A. Muioz Codoceo

Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus.
Seccion de Gastroenterologia y Nutricion. Madrid

Introduccién

El desarrollo de la endoscopia pedidtrica se inicia en los
afios 70, proporcionando un impulso fundamental al cono-
cimiento y comprension de las enfermedades digestivas del
nifio. Esta técnica permite el estudio de las lesiones mucosas
superficiales y de la hemorragia gastrointestinal, permitiendo
detallar su historia natural a través de su observacion in vivo.
Ademis, la posibilidad de la toma de biopsias para estudio
histolégico potencia su valor en el diagnéstico de multiples
patologias digestivas.

Conceptos bisicos

La palabra endoscopia proviene, etimolégicamente, de las
palabras endo, que significa dentro, y skopein, que significa
observar o mirar. Por tanto, podemos definir la endoscopia
como una técnica basada en la exploracién de las partes inter-
nas del organismo a través del uso de equipamiento visual
apropiado. Dependiendo del acceso para la realizacién del
examen endoscépico, podemos dividir esta técnica en dos
grandes grupos: la endoscopia por orificio natural (esofa-
goscopia, gastroscopia, duodenoscopia, colonoscopia, etc.)
y la endoscopia por apertura artificial (artroscopia, laparos-
copia, etc.). En el caso de la endoscopia digestiva, el acceso
por orificio natural contribuye a que la técnica modifique
minimamente las porciones exploradas.

Segun el tipo de endoscopio utilizado (rigido o flexible),
la exploracién varia considerablemente, por lo que podemos
diferenciar dos tipos de endoscopia: endoscopia rigida y
endoscopia flexible. En la actualidad, la mayoria de las téc-
nicas se realizan con endoscopios flexibles, dadas las ventajas
frente a los rigidos. Un endoscopio flexible consta bésica-
mente de cuatro partes fundamentales: el grupo de mando
o unidad de control, el tubo de insercidn, el extremo distal y
seccion de angulacién y, por tltimo, los sistemas de fuente de

luz, insuflacién de aire, aspiracién, abastecimiento de agua
y fuente de diatermia.

Todos los endoscopios flexibles disponen de un canal de
trabajo, por el cual se pueden introducir distintos instrumen-
tos, como son: pinzas de biopsia, escobillones para citologia,
asas de polipectomia, pinzas o garfios para la extraccién de
cuerpos extrafios, cestillas, etc. Esto hace que la endosco-
pia no sea una técnica meramente diagndstica, sino también
terapéutica.

Los endoscopios estdn disefiados para sostener el grupo
de mando o unidad de control con la mano izquierda. El
dedo corazén gira el mando que mueve el extremo distal,
arriba y abajo, y el pulgar es el que controla los movimientos
de izquierda-derecha. El dedo indice controla los canales de
aire-agua y de aspiracién. La mano derecha controla el tubo
de inserci6n y los accesorios a través del canal de trabajo.

Existen distintas modalidades de endoscopia a tenor del
drea del aparato digestivo explorada. La esofagogastroduo-
denoscopia (o panendoscopia oral) es la exploracion del tubo
digestivo hasta la segunda porcién duodenal, aunque, en oca-
siones, puedan alcanzarse porciones mds distales. La rectosco-
pia, rectosigmoidoscopia y colonoscopia (completa o parcial)
exploran los distintos tramos del intestino grueso. Mediante
la colonoscopia, es posible acceder al ileon terminal a través de
la vélvula ileocecal, técnica conocida como ileocolonoscopia.

Hasta hace aproximadamente una década, la explora-
cién del intestino delgado era compleja. Eran precisos unos
conocimientos y habilidades especificas y se utilizaban unos
enteroscopios de mayor tamafio que los convencionales. En
la actualidad, la cdpsula endoscdpica es la técnica de eleccién
para explorar este tramo del tubo digestivo. Sin embargo, la
limitacién en cuanto a la toma de biopsias y la posibilidad
de realizar diferentes técnicas terapéuticas mediante estos
dispositivos, hacen preciso el desarrollo de nuevas alternativas
que ofrezcan mayor rendimiento...

(© El texto completo tinicamente esta disponible en: www.pediatriaintegral.es
del afio 2015; XIX (2): 139-143
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residentes para todo aquel que pueda estar interesado. Tiene la intencidn de ser un espacio para
publicaciones hechas por residentes sobre casos e imagenes clinicas entre otras.

jEnvianos tu caso! Normas de publicaciéon en www.sepeap.org

Imagen en Pediatria Clinica. Haz tu diagnostico

Apneas a estudio, no todo es lo que parece
M. Rodriguez Martinez*, A. Molina Cambra™

*Residente de Pediatria. **Adjunto de Pediatria.
Hospital Universitario y Politécnico la Fe

Historia clinica

Lactante de 7 semanas que consulta en urgencias pedidtricas por
episodios de apnea y estancamiento ponderal. La madre refiere que se
producen desde que comenzd con bronquiolitis (dos semanas previas),
acompafiado de un progresivo rechazo de las tomas, tanto al pecho
como con biberdn, con escasa tolerancia a las mismas (regurgitacion/
vmitos...) y de una progresiva pérdida generalizada de tono muscular.

Antecedentes personales

Embarazo, parto y perinatal sin incidencias, vacunacién correcta.
Ingreso previo durante 3 dias por bronquiolitis, dado de alta hace 10
dias con diagnastico de bronquiolitis, sin otros antecedentes de interés.

Antecedentes familiares

Padres sanos, hermana de 3 afios exprematura ingresé en UCI neo-
natal por bronquiolitis.

Exploracién fisica

Peso: 3,660 kg. T* 36,9°C. Sat02: 100%. FC: 168 Ipm. FR: 32 rpm.

Tridngulo de evaluacion pedidtrica: estable. Regular estado general,
normocoloracion de piel y mucosas. Mucosa labial seca. Disminucion
del paniculo adiposo con pliegue cutdneo positivo. Hemodindmicamente
estable con buena perfusion periférica. Pulsos periféricos presentes y
simétricos. No exantemas ni petequias. No adenopatias. No edemas.
No distrés.
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ORL: discreta hiperemia faringea, no exudados. Otoscopia normal.

ACP: buena ventilacion pulmonar bilateral sin ruidos sobreafiadi-
dos ni soplos. Abdomen: blando y depresible. No puntos dolorosos.
Peristaltismo normal. No masas ni megalias. No hernias.

NeurolGgico: conciencia, tono muscular y reactividad postural
normales; mirada alerta y orientada. No asimetrias aparentes de pares
craneales. FA.: normotensa. Signos meningeos negativos.

Pruebas complementarias

« Bioquimica: Cr: 0,18. GOT y GPT: normales. PCR de 1,7 mg/L.
No alteraciones i6nicas.

+ Hemograma: hemoglobina: 11 g/dl; hematocrito: 32%; leucocitos:
13.680/mm3 (5.230 neutrdfilos, 6.760 linfocitos, 1.490 monocitos),
plaquetas 67.200/mms.

« Sedimento urinario: normal.

« PCR virus respiratorios en frotis naso-faringeo: PCR positiva de
adenovirus.

+ Radiografia de tdrax: discreta prominencia perihiliar sin alteraciones
en campos pulmonares.

¢Cudl es el diagnostico?
a. Bronguiolitis.

b. Apnea de causa obstructiva.
¢. Faringoamigdalitis aguda.
d. Gastroenteritis aguda.

e. Tosferina.
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Respuesta correcta

a. Labronquiolitis™ se define como el primer episodio agudo de sibi-
lancias, en el contexto de una enfermedad respiratoria viral que afecta
a lactantes <24 meses; aunque es la infeccidn del tracto respiratorio
inferior mas frecuente en el lactante y la apnea puede ser un sintoma
de dicha enfermedad, en este caso, la auscultacion del paciente es
normal (es una enfermedad de diagnéstico clinico).

b. Correcta.

¢. Lafaringoamigdalitis aguda(® es un proceso agudo febril con infla-
macion de mucosas del drea faringoamigdalar, pudiendo presentar:
eritema, edema, exudado, Ulceras o vesiculas.

d. La gastroenteritis(® aguda es la inflamacién de la mucosa géstrica
g intestinal, habitualmente de causa infecciosa, que cursa habitual-
mente con deposiciones liquidas en ndmero aumentado y sugle
acompafiarse de: vémitos, fiebre y dolor abdominal, clinica no
presentada por nuestra paciente.

e. Por (iltimo, la tosferina® es una infeccion respiratoria aguda causada
por la bacteria Bordetella pertussis. La apnea ocurre casi exclusiva-
mente en lactantes, principalmente en los menores de seis meses y
generalmente e asocia con un paroxismo de tos. Los sintomas mas
frecuentes son: tos (paroxistica 0 no), rinorrea, cianosis, vomitos
0 escaso aumento ponderal, leucocitosis con linfocitosis y fiebre
escasa. Nuestro paciente presenta solo la clinica de apnea y escaso
aumento ponderal, por lo que no seria la primera opcion diagndstica
en la que pensarfamos.

Comentario

En laimagen de la fibrobroncoscopia (Fig. 1), podemos observar una
tumoracion de aspecto quistico en la base de la lengua, que compromete
de manera importante la luz de Ia via aérea.

La imagen de la ecografia cervical (Fig. 2) evidencia una lesion
quistica de 1,2 cm de diametro en linea media, discretamente lateralizada
en la base base de la lengua/vallécula.

El quiste epitelial de vallécula® es una causa poco frecuente de ano-
malia congénita de la via aérea superior (incidencia exacta desconocida,
se estima alrededor de 1 por 300.000 nacimientos al afio), asintomatico
en adultos; en general, en la infancia Se presenta con: estridor inspiratorio,
dificultad en la alimentacion, fallo de medro y/o distrés respiratorio; en
raras ocasiones, puede debutar con un episodio aparentemente letal o
incluso la muerte por obstruccion de la via aérea superior. La laringo-
malacia suele ser un hallazgo asociado. Los quistes de vallécula se deben
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Figura 1.

Figura 2.
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diferenciar del tiroides lingual ectdpico, de aspecto mas hemorragico y
sélido. Por esta raz6n®, aunque el diagndstico se confirma con endos-
copia de hipofaringe, se debe completar el estudio endoscdpico con una
gcografia cervical antes de llegar al diagndstico definitivo.

Se completa estudio con ecografia de cuello, con informe de quiste
de 1,2 cm de didmetro en linea media, discretamente lateralizado a la
izquierda en topografia de base de lengua/vallécula.

Las opciones terapéuticas(”) son: reseccion quirtirgica abierta, resec-
cion endoscapica asistida por laser o marsupializacion.

Finalmente, se realizd exéresis-marsupializacion del quiste sin inci-
dencias, permitiéndose el destete posterior de Ia ventilacién mecanica
con desaparicion de apnea, adquiriendo buena tolerancia oral, adecuada
ganancia ponderal y franca mejoria de la hipotonia, por lo que es dado
de alta con seguimiento posterior en consulta externa de otorrino infantil
y pediatria general.

Palabras clave
Lactante; Apneas; Breastfeeding baby; Apnea.
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En la era de la globalizacion,
con la facilidad para viajar

a otros paises, conocer
nuevas culturas y distintas
situaciones socio-sanitarias,
nace esta seccién con el
objetivo de dar a conocer las
experiencias de residentes
de Pediatria, que han salido
del pais para ampliar sus
conocimientos médicos

en un contexto diferente

al nuestro. Una herramienta
de ayuda para todos aquellos
qgue se planteen realizar algo
similar.

Informacién del rotante

* Nombre: Aida Arrevola Alonso.

*  Email: 62203@parcdesalutmar.cat

* Hospital de Origen: Hospital del Mar (Barcelona).

* Afio de residencia en el que se realiz6 la rotacién
externa: 3° - 40,

* Duracién de la rotacién externa (meses):

2 meses (mayo y junio de 2019).

Foto del rotante con el equipo del centro de recepcion.

Cuestionario

1. ;Dénde has realizado tu rotacién?
iPor qué elegiste ese hospital?

Realicé la rotacién externa en el hospital de Bathalapalli
en Anantapur (India). Es un hospital perteneciente a la Fun-
dacién Vicente Ferrer.

Elegi India porque estaba interesada en ver c6mo se prac-
tica la pediatria en un medio completamente diferente al nues-
tro, tanto por la prevalencia de enfermedades (sobre todo
infecciosas) que pricticamente no vemos en Europa, como
por ejercer la medicina sin los medios con los que estamos
acostumbrados a trabajar aqui.

Dentro de ese contexto, elegi este hospital porque me
habian hablado muy bien acerca del trabajo que realiza la
fundacién en India. Su filosofia se basa en formar a personas
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Con el fonendo enla mochila

indias para que sean ellas mismas las que desempefien los
diferentes trabajos alli; por tanto, no dependen de los volun-
tarios para desarrollarse. Esta forma de trabajar me parecié
muy interesante. Ademds, a través de una conocida que habia
estado unos afios antes, supe que se trabaja como un médico
mis; no me atraia la idea de ir como observer.

2. ;Como conseguiste la rotaciéon?
:Qué documentos o tramites tuviste que realizar?

Me puse en contacto con la fundacion a través de su pagina
web. En un primer momento, me pidieron carta de motiva-
cién y curriculum vitae. Unos dias mds tarde, uno de los
coordinadores de voluntarios médicos se puso en contacto
conmigo via telefénica, para explicarme los tramites a seguir.
En un principio pensé que no me aceptarian la rotacién, ya
que de base, ahora mismo, no aceptan médicos residentes,
pues buscan un perfil de pediatra subespecializado para rea-
lizar formaci6n a los pediatras que hay alli trabajando, pero
finalmente si lo hicieron.

Después de la aceptacién, volvieron a ponerse en contacto
para explicarme la documentacién a aportar. La burocracia
india es muy pesada y me exigieron bastantes documentos,
pero la verdad es que desde la fundacién me explicaron paso
a paso c6mo tenia que gestionar todo y me ayudaron desde
el primer momento. Entre los documentos que tuve que
aportar se encontraba un visado de trabajo especial para
voluntarios que tramité a través de una agencia de viajes, una
fotocopia del titulo de médico y justificante de colegiacién



compulsadas ante notario, seguro médico y de responsabi-
lidad civil, etc.

3. Una vez iniciada la actividad asistencial,
icual fue tu grado de participacion?

Durante los dos meses de rotacién, estuve en un equipo
integrado por un médico adjunto y un residente indios. A
primera hora visitibamos a los pacientes de la UCI pediitrica
y, posteriormente, a los pacientes de una de las plantas de
hospitalizacién llamada High-Dependence Unit, donde se
encontraban los nifios con patologias mds graves, no requi-
riendo aun asi hospitalizacion en la UCIL. Aqui ingresaban,
por ejemplo, nifios con dengue o malaria.

Entre los tres comentdbamos los casos que teniamos, pero
siempre dependia de ellos, ya que me era imposible comuni-
carme con los pacientes. Al ser una de las zonas mds rurales
de India hay niveles muy altos de analfabetismo, motivo por
el que la poblacién alli solo habla la lengua propia, que es el
telugu. Pricticamente, nadie habla inglés salvo el personal
médico. Incluso entre los propios médicos, en muchas ocasio-
nes, no usaban el inglés, por tanto, mi participacién en el dia a
dia se vio imposibilitada muchas veces por el tema del idioma.

4. ;Se fijaron unos objetivos docentes prestablecidos
antes de tu llegada? ;Se realizé una evaluacion
de tu labor al final de la rotaciéon?

No se fijaron unos objetivos docentes como tal. Antes de
mi llegada, yo expresé que me gustaria estar en contacto con
pacientes con enfermedades infecciosas de ese medio, motivo
por el que me asignaron la rotacién en la planta de hospita-
lizacién que he comentado antes. A mi llegada a Bathala-
palli, el director del departamento de Pediatria del hospital
me comento la posibilidad de ir ademds a 1a UCI pedidtrica,
considerando que la patologia que veria alli podria ser de
interés para mi.

Fui evaluada al final de la estancia, ya que al ir como resi-
dente, desde Espafia exigian una evaluacién de mi trabajo alli.

5. Resume brevemente los conocimientos/
habilidades adquiridas

Por una parte, he adquirido muchos conocimientos, sobre
todo, en cuanto a enfermedades tropicales se refiere. Ademis
de esto, lo mds positivo de la rotacién ha sido que he podido
ver mucha patologia muy diferente, ya que al carecer de uni-
dades especializadas se asume cualquier patologia.

Por otra parte, he tenido la oportunidad de convivir con
gente de alli, cosa que te obliga a adaptarte a una cultura
que no tiene nada que ver con la nuestra. No siempre ha sido
facil; por ejemplo, el hecho de ser mujer alli es un obsticulo
en cierta manera.

CON EL FONENDO EN LA MOCHILA

6. ;Cambiarias algo relacionado con tu rotacién?
En caso afirmativo, ;qué cambiarias?

Cambiaria algunas cosas, por ejemplo, el tema de la comu-
nicacién con los médicos, pero hay que ser consciente de las
diferencias culturales que nos separan, no se puede preten-
der que ellos cambien su manera de trabajar por el hecho de
que vayan voluntarios durante unos meses. Por tanto, aunque
considero que se podrian mejorar ciertos aspectos, veo muy
dificil poder implementar dichos cambios.

7. Puntia del 1 al 10 (equivaliendo 1 a una
puntuacién muy malay 10 a una puntuacion
muy buena):

* Ensefianza: 7.

* Supervisién: 8.

* Grado de aprendizaje: 9.
* Puntuacién global: 8.

8. ;Esta rotacion ha cambiado tu practica médica?
¢Ves posible aplicar dichos conocimientos
de regreso en tu hospital o en tu futura practica
profesional?

No creo que este tiempo en India vaya a cambiar mi préc-
tica médica, més que nada por el hecho de que en Espafia
nos movemos en gran parte a través de protocolos clinicos y
esto en India no es viable, porque tienes que adaptarte a los
medios con los que cuentas. Sin embargo, si considero que los
conocimientos adquiridos puedan serme ttiles en mi futura
prictica profesional; sobre todo, porque he podido ver muchos
tipos de enfermedades diferentes y, por tanto, he aprendido
muchisimo en este sentido.

9. ;Pudiste implicarte en alguna actividad mas alla
de la asistencia (docencia, sesiones clinicas,
investigacion...)? En caso afirmativo,
ipuedes explicarnos qué tipo de actividad?

Si. Como he explicado al principio, en la fundacién buscan
un perfil de médico especializado en diferentes materias. Me
pidieron que impartiera dos sesiones clinicas sobre diferentes
temas que en Espafia manejamos de manera mds frecuente,
primero, para formar al personal propio, y segundo, para ver
las diferencias en cuanto al manejo de dichas patologias. Ade-
mds, muchas tardes, ellos mismos impartian sesiones clinicas
a las cuales yo podia asistir.

El tema de la investigacién alli estd mucho menos desarro-
llado. Se insiste mas en la parte asistencial, ya que el volumen
de pacientes que ven es enorme. Se entiende que para ellos la
prioridad es dar cobertura sanitaria a la poblacién; por tanto,
la investigacién queda en un segundo plano.

&g Cuestionario de Acreditacion
N —4

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC
se pueden realizar en “on line” a través de la web:
www.sepeap.org ¥ www.pediatriaintegral.es.
Para conseguir la acreditacion de formacion

continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter tnico para todo el sistema
nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los cuestionarios de
acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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| The Corner

21. Rounding the maternity ward:
jaundice in the newborn

Resident: Hi Dr. Jones, I'd like to talk to you about a
newborn I've just seen. Lucy is two days old and she appears
to have jaundice reaching her thighs. She was born at term
after a normal pregnancy and a eutocic delivery and didn't
require resuscitation. She has no risk factors for neonatal
infection.

Attending: Does everything else seem to be alright?

Resident: Well, she is vital, she has a normal urine output,
she passed meconium in the first 24 hours of life and she
doesn't have cephalohematoma or significant bruising.
However, she has already lost 12% of her birth weight. She
breastfeeds exclusively.

Attending: So what do you suggest?

Resident: | suggest checking the total and the conjugated
plasma bilirubin levels, and discarding isoimmune-mediated
hemolysis and dehydration.

Attending: OK Jane, go ahead, let me know when you have
all the results.

Resident: Dr. Jones, the lab results have arrived. The total
plasma bilirubin is 17 mg/dl and the conjugated plasma
bilirubin is 0.5 mg/dl. Both the mother's and the baby’s
blood group is A+, so we can discard hemolytic disease of
the newborn. The blood gas is normal, but the sodium level
is 150 mmol/L, so it seems that the oral intake may not be
adequate.

Attending: Very well, so what is your plan with her now?

Resident: I've checked the hyperbilirubinemia treatment
threshold graph and she needs continuous simple
phototherapy, so she needs to be admitted. I'll teach

her mother how to increase breast milk production, and
encourage her to express breast milk. On the meanwhile I'll
start Lucy on oral supplements with formula.

PEDIATRIA INTEGRAL

M. Sinchez Martin®,
M. Gémez de Pablos Romero**

*Residente de Pediatria del Hospital Universitario La Paz.
**Residente de Pediatria del Hospital Universitario de Méstoles.

Attending: Excellent Jane. Inform Lucy’s parents and
prepare the admission. Don't forget to check the total plasma
bilirubin level 12 hours after the phototherapy has started.

Resident: Sure Dr. Jones, thank you for your advice.

KEY WORDS
Maternity ward: planta de maternidad.

Jaundice in the newborn: ictericia en el neonato.
Thighs: muslos.

Born at term: nacido a término.

Eutocic delivery: parto eutdcico.

Resuscitation: reanimacion.

Passed (to pass) meconium: eliminar meconio.
Bruising: contusiones.

Birth weight: peso al nacimiento.

Isoimmune-mediated hemolysis: hemolisis isoinmune.
Blood group: grupo sanguineo.

Hemolytic disease of the newborn: enfermedad hemolitica
del recién nacido.

Blood gas: gasometria.

Hyperbilirubinemia treatment threshold graph: grafica de
umbral de tratamiento de hiperbilirrubinemia.

Continuous simple phototherapy: fototerapia simple
continua.

Express breast milk: extraer leche materna.
Formula: formula artificial.
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Q De interés especial

Listeria monocytogenes: epidemiologia,
clinica y tratamiento y

C. de la Calle Cabrera - \
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Resumen

Listeria monocytogenes es un bacilo grampositivo
intracelular ampliamente distribuido en el ambiente,
que se transmite fundamentalmente a través de

la ingesta de comida contaminada. La incidencia
estimada de la listeriosis invasiva es de 3-6 casos por
millén de habitantes al afio. La infeccién es leve y
autolimitada en adultos sanos, pero produce cuadros
clinicos graves en neonatos, mayores de 50 afios y
poblacién inmunodeprimida como: los receptores

de trasplante de érgano sélido, la poblacién con
neoplasias sélidas o hematolégicas, o los pacientes
en tratamiento crénico esteroideo o inmunosupresor.
En esta revisién, se abordan los aspectos mas
importantes de la epidemiologia, patogenia y
tratamiento de este microorganismo, que ha cobrado
un especial interés en los Gltimos afios, debido al
incremento en el nimero de casos y la aparicion de
brotes alimentarios con una elevada morbimortalidad.

Palabras clave: Listeria monocytogenes; Patégeno transmitido por alimentos; Infeccién neonatal; Tratamiento.

Abstract

Listeria monocytogenes is an intracellular
gram-positive bacillus widely distributed in the
environment, whose transmission occurs mainly
through the intake of contaminated food. Listeriosis
has an estimated incidence of three-six cases per
million inhabitants per year. The infection is mild
and self-limited in healthy adults, but produces
serious clinical conditions in neonates, adults over
50 years-old and immunocompromised population
such as solid organ transplant recipients, patients
with solid or hematological malignancies or
undergoing chronic steroid or immunosuppressive
treatment. This review addresses the most important
aspects of the epidemiology, pathogenesis and
treatment of this microorganism, which has gained
special interest in recent years due to the increase
in the number of cases and the appearance of food
outbreaks with high morbidity and mortality.

Key words: Listeria monocytogenes; Food-borne pathogen; Neonatal infection; Treatment.

como germen patégeno por pri-

mera vez en 1926, como respon-
sable de un brote que afect6 a conejos y
cerdos, pero no fue hasta la década de
los 80, cuando se reconoci6 su capacidad
de producir enfermedades en humanos
tras la ingesta de alimentos contamina-
dos®. Es una bacteria saprofita, ubicua,
ampliamente distribuida en el ambiente
y, por su gran capacidad de sobrevivir
en temperaturas o pH extremos, capaz

I isteria monocytogenes fue descrita

de contaminar una amplia variedad de
comidas y bebidas.

La infeccién por L. monocytogenes
produce normalmente sintomas leves y
autolimitados en la poblacién general
sana, aunque ha sido responsable de
grandes brotes alimentarios con impor-
tantes consecuencias sociosanitarias. Sin
embargo, puede dar lugar a cuadros cli-
nicos graves en poblaciones especiales
como: neonatos, mujeres embarazadas
y personas con algin grado de inmuno-
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depresién. De hecho, L. monocytogenes
es el patégeno responsable de la mayor
morbimortalidad relacionada con las
intoxicaciones alimentarias en los pai-
ses desarrollados, con una incidencia
estimada de 3-6 casos por millén de
habitantes al afio.

Microbiologia

L. monocytogenes es un bacilo gram-
positivo, anaerobio facultativo, de cre-

PEDIATRIA INTEGRAL

429.el



DE INTERES ESPECIAL

cimiento intracelular, no esporulado,
catalasa positivo y oxidasa negativo, que
crece fécilmente en agar sangre, produ-
ciendo hemolisis incompleta. La bacte-
ria posee de uno a seis flagelos y exhibe
una caracteristica motilidad rotatoria
“de movimientos tambaleantes” a 25°C.
El crecimiento éptimo ocurre entre los
30-37°C, pero crece mejor que otras
bacterias a temperaturas bajas (entre 4y
10°C) y es resistente a los ambientes con
pH bajo y alto contenido en sal. Estas
caracteristicas diferenciales con respecto
a otros gérmenes, la convierten en un
patégeno importante en la industria
alimentaria.

En la tincién de gram, Listeria
puede confundirse con un estrepto-
coco, un enterococo o un difteroide,
hecho que debe ser tenido en cuenta
a la hora de interpretar los resultados
en la prictica clinica. En el laboratorio,
crece ficilmente en medios de cultivo
habituales de liquidos estériles, como
sangre o liquido cefalorraquideo (LCR),
pero no se aisla en el coprocultivo, ya
que los medios usados de rutina inhiben
su crecimiento.

Recientemente, han sido identifica-
das 17 especies del género Listeria spp.
®). Solo L. monocytogenes es patégena
en humanos, aunque se han comunicado
casos anecdéticos de infeccién por otras
especies en individuos inmunodeprimi-
dos™. Existen, al menos, 13 serotipos
basados en los antigenos O celular y H
flagelar, aunque los subtipos producto-
res de enfermedad son: 4b, 1/2ay 1/2
b. Técnicas de electroforesis en campo
pulsado (PFGE) o ribotyping pueden
ser empleadas para detectar brotes con
fines epidemiolégicos.

Epidemiologia

L. monocytogenes es una bacteria
ambiental cuyo reservorio estd en: el
agua, la tierra, los vegetales en des-
composicién, los mamiferos domésticos
y salvajes, e incluso formando parte de
la microbiota humana; estd presente en
las heces de aproximadamente el 5% de
adultos sanos®).

La mayor parte de los casos de lis-
teriosis humana se deben a la ingesta
de comida contaminada, o bien por el
contagio via transplacentaria o durante
el paso del feto en el canal del parto en
los casos de listeriosis neonatal. Otros

429.e2 PEDIATRIA INTEGRAL

modos de transmisién han sido des-
critos, como la infeccién cruzada en
guarderias o mediante el contacto con
los instrumentos de exploracién médica,
sin embargo, no suponen mas que casos
anecddticos. Excepto para la transmi-
sién materno-fetal, la transmision entre
humanos no ha sido documentada.

Una gran cantidad de los alimentos
que consumimos pueden estar contami-
nados por Listeria en pequefias cantida-
des. En condiciones normales, la ingesta
de pequefias cantidades en individuos
sanos pasa totalmente desapercibida o
produce un cuadro leve autolimitado.
Los cuadros clinicos significativos se
producen normalmente en nifios meno-
res de 30 dias o adultos mayores de 65
aflos, en las mujeres embarazadas y en
poblacién con algin tipo de inmuno-
depresién: neoplasias sélidas o hemato-
l6gicas, receptores de un trasplante de
érgano sélido o tratamiento crénico con
corticoesteroides o inmunosupresores.

La listeriosis es a menudo una enfer-
medad esporédica, pero ha sido respon-
sable de grandes brotes alimentarios en
todo el mundo. El mds importante de
ellos hasta la fecha, tuvo lugar en Suda-
frica durante los afios 2017-18, con mds
de 1.000 casos confirmados en el labo-
ratorio y més de 200 muertos®).

En Europa, la incidencia de liste-
riosis en humanos alcanzé cotas méxi-
mas durante la década de los ochenta,
para disminuir progresivamente hasta
estabilizarse durante la primera década
del siglo XXI. Los datos mds recientes
muestran un aumento progresivo en el
nimero de casos desde 2008(7). Este
incremento parece estar relacionado
con la mayor esperanza de vida de la
poblacién, sobre todo entre las personas
inmunodeprimidas, y con los cambios
en los habitos alimentarios. Otro factor
que puede estar contribuyendo al incre-
mento en el nimero de casos, es el ele-
vado consumo de fairmacos que reducen
la acidez gdstrica, como los inhibidores
de la bomba de protones (IBP), ya que
el pH écido de la pared géstrica propor-
ciona una barrera de proteccién frente a
la infeccién por Listeriay se ha demos-
trado que pacientes en tratamiento con
IBP tienen un riesgo incrementado de
contraer la infeccién®).

La listeriosis se considera Enfer-
medad de Declaracién Obligatoria en
Espaiia, desde 2015. Segun el informe de

RENAVE (Red Nacional de Vigilancia
Epidemioldgica espafiola), en el periodo
comprendido entre 2015 y 2018, se noti-
ficaron 1.369 casos confirmados de liste-
riosis(). Las tasas de incidencia variaron
desde 0,64 en 2015 hasta 1,06 en 2018,
por cada 100.000 habitantes. Estas tasas
de incidencia se incrementaron hasta los
15 caso0s/100.000 entre los nifios meno-
res de 1 mes, y los 19 casos/100.000
habitantes entre los varones con edades
comprendidas entre los 75 y 85 afios. La
mortalidad global fue del 9,1%. Entre los
afos 2015-2018, se notificaron 8 brotes
de listeriosis en Espafia, todos ellos con
menos de 4 casos afectados. En agosto
de 2019, tuvo lugar el mayor brote regis-
trado hasta la fecha en nuestro pais, con
mds de 200 casos confirmados, 7 abortos
y 3 fallecimientos, como consecuencia de
la ingesta de productos cdrnicos envasa-
dos contaminados procedentes de una
empresa alimentaria.

Patogenia

Como se ha senialado previamente,
la via mds comin de adquisicién de la
listeriosis es la ingesta de alimentos
contaminados, para lo que se requiere
un cierto indculo bacteriano. El periodo
de incubacién puede variar entre 1y 90
dias, en el caso de enfermedad invasiva.
Tras la ingesta, Listeria atraviesa la
barrera mucosa intestinal por un pro-
ceso de endocitosis activa de las células
epiteliales10), gracias a una proteina de
superficie, la internalina, que interac-
ciona con el receptor E-cadherina de
las células endoteliales y macréfagos
e induce la fagocitosis de la bacteria.
Una vez fagocitada, la listeriolisina O
(LLO), uno de los mayores factores
de virulencia, junto con las fosfolipa-
sas, permiten a Listeria escapar de los
fagosomas, liberdndose en el citoplasma
de la célula huésped(?). Libre en el cito-
plasma, la bacteria puede sobrevivir,
dividirse y, gracias a la polimerizacién
de la actina por el factor de virulencia
ActA, diseminarse de una célula a otra
a través de proyecciones de la membrana
celular, sin exponerse a la accién de
otros componentes del sistema inmune
como: anticuerpos, neutréfilos o com-
plemento, hasta invadir el sistema lin-
fitico y sanguineo.

Una vez que Listeria penetra en el
torrente sanguineo, puede diseminarse



por via hematdgena a cualquier localiza-

cién, aunque muestra un tropismo pre-

ferente por el sistema nervioso central

(SNC) y la placenta. Datos experimen-

tales indican que Listeria puede usar

varios mecanismos para invadir el SNC:

* Invasién directa de las células endo-
teliales de la barrera hematoencefi-
lica.

* Transporte de bacterias al SNC den-
tro de los leucocitos circulantes en un
mecanismo facilitado por fagocitos
(“caballo de troya”).

A través de una ruta neural, por la
cual las bacterias son inoculadas en
los tejidos orales en la masticacién,
donde son fagocitadas por los macré6-
fagos para invadir los nervios cranea-
les y, de forma retrograda, disemi-
narse por el parénquima cerebral2),

La presencia de hierro parece ser un
factor de virulencia importante para el
crecimiento de Listeria. En modelos
animales, la sobrecarga de hierro se aso-
cia con un aumento de susceptibilidad
a la infeccién por Listeria, hecho que
se ha evidenciado también en humanos
en varios estudios clinicos(3),

La resistencia a la infeccién por
Listeria depende fundamentalmente
de la inmunidad celular, mediante la
activacién de linfocitos T citotéxicos
(CD8+) activados por los macréfagos,
que reconocen y destruyen las células
infectadas(). Los pacientes con dete-
rioro de la inmunidad celular, como los
que presentan neoplasias hematoldgicas,
infeccién crénica por VIH o receptores
de un trasplante de 6rgano sélido, tie-
nen un riesgo incrementado de listerio-
sis invasiva, asi como aquellos que reci-
ben tratamiento con agentes antiIT NF,
como infliximab o etanercept.

El papel de la inmunidad humoral es
desconocido, aunque tanto la IgM como
la actividad de la via cldsica del comple-
mento parecen necesarias para la efi-
ciente opsonizacion de la bacteria®), y
los anticuerpos proteina 60-especificos
contribuyen a la captacién y destruccién
de Listeria por las células dendriticas.

No se ha evidenciado un incremento
de listeriosis invasiva en individuos con:
deficiencias en el nimero o funcién de
los neutréfilos, esplenectomia, déficit
del complemento o déficits de inmu-
noglobulinas, hecho que se explica por
la patogenia fundamentalmente intra-

celular de Listeria, y su capacidad de
diseminacién entre células sin exponerse
a la accién de los anticuerpos.

Cuadros clinicos

Tras el contacto con Listeria, nor-
malmente a través de la ingesta de
comida contaminada, la infeccién cursa
en individuos sanos de manera asinto-
madtica o con un cuadro leve de: fiebre,
cefalea, mialgias o diarrea. El diagnds-
tico no es frecuente en casos esporadi-
cos, ya que Listeria no se detecta en los
medios habituales de cultivo de heces,
pero su participacién debe considerarse
en brotes epidémicos. Este cuadro es
autolimitado y no precisa tratamiento
especifico.

En poblaciones seleccionadas como:
embarazadas, neonatos, inmunode-
primidos o ancianos, Listeria puede
producir una infeccién invasiva que da
lugar a diferentes cuadros clinicos gra-
ves y con una elevada morbimortalidad.
Los cuadros clinicos mds frecuentes
son: bacteriemia primaria, infeccién
del sistema nervioso central e infeccién
materno-fetal, que se desarrolla en la
gestante y el neonato, aunque ocasional-
mente, se producen otros cuadros como:
infecciones endovasculares y endocardi-
tis, infecciones pleuropulmonares, cutd-
neas, endoftalmitis, artritis, osteomie-
litis o abscesos hepdticos, entre otras.

Bacteriemia primaria

La bacteriemia sin foco evidente es
la manifestacién mas comun fuera del
periodo neonatal. Se caracteriza por un
cuadro de fiebre, mialgias y artralgias,
indistinguible de los cuadros de bacte-
riemia producidos por otras bacterias.
En el estudio Monalisa®@, el mayor
registro prospectivo de casos de liste-
riosis invasiva publicado hasta la fecha,
en el que se incluyeron méds de 800
pacientes entre los afios 2009 y 2013,
se incluyeron 427 casos de bacteriemia
primaria y todos presentaban, al menos,
un sintoma de: fiebre, descompensacién
de enfermedades previas, diarrea, cua-
dro pseudogripal o fallo multiorganico.
La mortalidad fue del 46% a los 90 dias.

Listeriosis materno-fetal

La listeriosis se presenta con una
frecuencia de 13 a 20 veces mayor en la
mujer embarazada que en la poblacién
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general(®). La infeccién es mds fre-
cuente en el tercer trimestre del emba-
razo, como consecuencia de la alteracién
de la inmunidad celular. La mayor parte
de las mujeres experimentardn sintomas
menores 0 permanecerdn asintomaticas
(hasta el 30%). Sin embargo, las conse-
cuencias para el feto serin mds graves
cuanto menos avanzada esté la gesta-
cién, produciendo el aborto o la muerte
neonatal hasta en el 20% de los casos, si
la infeccion tiene lugar durante el pri-
mer trimestre del embarazo.

Las mujeres sintomdticas pueden
desarrollar un cuadro febril con: mial-
gias, artralgias y cefalea, y pueden pre-
sentar bacteriemia. La afectacién del
SNC durante el embarazo es extrema-
damente rara por razones desconocidas.
El pronéstico materno suele ser exce-
lente, aun sin tratamiento antibidtico.
En cambio, dos tercios de los nifios
nacidos vivos de mujeres que hayan
padecido listeriosis durante el emba-
razo, desarrollarin infeccién neonatal,
sin embargo, el diagndstico precoz con-
tinta siendo un reto, debido al elevado
nimero de mujeres asintomdticas o con
sintomas menores.

La infeccién en el feto puede
adquirirse por via fetoplacentaria o,
de forma menos frecuente, durante el
paso a través del canal del parto. Si
la infeccién se produce intradtero, la
tasa de mortalidad se aproxima al 50%,
bien por aborto espontineo o por la
muerte del feto en las siguientes horas
al nacimiento, debido a una forma de
listeriosis conocida como granuloma-
tosis infantoséptica, caracterizada por
microabscesos y granulomas disemi-
nados, particularmente en higado
y bazo. En los nifios nacidos vivos,
habitualmente prematuros, la listerio-
sis adquirida intradtero suele manifes-
tarse como una sepsis de instauracién
precoz, indistinguible clinicamente de
la producida por otras bacterias, como
el estreptococo del grupo B, caracteri-
zada por un cuadro de sepsis asociado
con frecuencia a distrés respiratorio
o neumonia, y lesiones cutdneas en
forma de pépulas, acompafiadas o no
de conjuntivitis. En estos casos, Lis-
teria puede ser aislada de muestras
de: conjuntiva, orofaringe, liquido
amnidtico, meconio, placenta o san-
gre. La tincién de gram del meconio
puede mostrar bacilos grampositivos
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y ayudar al diagndstico precoz. Las
mayores concentraciones de bacterias
se han encontrado en el pulmén neo-
natal y en el intestino, por lo que se ha
sugerido que la infeccién es adquirida
en el dtero por inhalacién de liquido
amniético infectado, mds que por via
hematdgenal?).

En aquellos nifios nacidos a término
que adquieren la infeccién durante su
paso por el canal del parto, la forma
mis frecuente de presentacién es una
sepsis neonatal tardia, con el desarro-
llo de meningitis entre los 10 y 30 dias
de vida. En muchos de estos casos, las
madres permanecieron asintomdticas
durante toda la gestacién y los embara-
zos se llevaron a término. La mortalidad
ronda el 25% de los casos.

En un registro prospectivo de casos
de listeriosis neonatal llevado a cabo
en Reino Unido, entre los afios 2004 y
201408) se confirmaron 19 casos, con
una incidencia global de 3,4 por cada
100.000 nacidos vivos. En el 90% de
ellos, la presentacién fue una sepsis neo-
natal precoz, y 4 casos se diagnosticaron
de meningoencefalitis. El sintoma mas
frecuente en la presentacion, fue el dis-
trés respiratorio. La mortalidad fue del
21% de los casos, todos ellos dentro de
los primeros 7 dias desde el debut de la
enfermedad. E1 40% de los nifios que
sobrevivieron presentaron secuelas en
el neurodesarrollo.

En el registro prospectivo Mona-
lisa@ se incluyeron 107 infecciones en
mujeres embarazadas. La presentacion
mis frecuente al diagnéstico fue la
fiebre con sintomas obstétricos (con-
tracciones, trabajo de parto o pérdida
fetal). E1 83% de las infecciones tuvie-
ron consecuencias graves para el feto:
muerte fetal (24%), parto prematuro
(45%) o complicaciones asociadas con
el parto. Todas las mujeres con liste-
rioris materno-fetal se recuperaron
sin secuelas, incluyendo un 10% que
no habia recibido tratamiento. De los
82 neonatos nacidos vivos, solo 10 de
ellos presentaban una exploracién fisica
normal al nacimiento sin signos de
infeccién y no precisaron tratamiento
antibiético.

Infeccion del sistema nervioso
central

La infeccién invasiva por L. mono-
citogenes produce afectacién del SNC
con relativa frecuencia, debido al
especial tropismo de la bacteria por las
meninges y el parénquima cerebral, en
particular por el tronco del encéfalo.
La mortalidad es elevada y las secuelas
neurolégicas pueden afectar a més del
60% de los supervivientes, segin algu-
nas series(9).

La meningitis por L. monocytoge-
nes es una de las causas a incluir en el
diagnéstico diferencial de la meningitis

Tabla I. Caracteristicas diferenciales de la meningitis por L. monocytogenes

Frecuencia (%)

Presentacion subaguda ~ 60
Signos de irritacion meningea 75
Ataxia y mioclonias 15-20
Alteracion del nivel de conciencia =75
Convulsiones 10-25
Focalidad neurolégica 35-40
Hemocultivos positivos 50-75
Hallazgos en el LCR

— Pleiocitosis moderada (<1.000 cels./ml) ~ 60
— Tincién de gram positiva 30-40
— Glucorraquia normal > 60
— Predominio polimorfonuclear ~70

Modificado de: Brouwer MC, van de Beek D, Heckenberg SG, et al. Community
acquired Listeria monocytogenes meningitis in adults. Clin Infect Dis. 2006; 43:
1233-820) y Mandell, Douglas and Bennett’s. Principles and practice of Infectious

Diseases. Eighth edition. Elsevier. 201521,
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neonatal y la segunda en frecuencia en
adultos mayores de 50 afios e inmuno-
deprimidos, después de S. pneumoniae.
Un ndmero reducido de casos ha sido
comunicado en nifios inmunocompeten-
tes fuera del periodo neonatal. Clinica-
mente, presenta algunos hechos dife-
renciales que pueden hacer sospechar
esta etiologia frente a otras bacterias
productoras de meningitis, reflejadas
en la tabla I.

La invasion del parénquima cerebral
por L. monocytogenes puede dar lugar
a dreas de cerebritis o abscesos focales.
En estos casos, la clinica predominante
es la alteracién del nivel de conciencia o
la disfuncién cognitiva, y puede simu-
lar una encefalitis por virus del grupo
herpes. A menudo, los hemocultivos
son positivos, y puede desarrollarse
una meningitis concomitante, con ais-
lamiento del germen en LCR, en el
25-40% de los casos.

En contraste con otras infecciones
por Listeria, la afectacién del tronco del
encéfalo o rombencefalitis ocurre con
mayor frecuencia en adultos sanos(22).
El cuadro clinico tipico es una enferme-
dad bifdsica con una fase prodrémica de:
fiebre, cefalea, nduseas y vomitos que
dura entre 3 y 4 dias, seguido de un ini-
cio brusco de déficits focales de pares
craneales asimétrico, signos cerebelo-
sos y hemiparesia o hemihipoestesia. La
mortalidad y el desarrollo de secuelas
neuroldgicas es elevada.

Diagnéstico

El diagnéstico de listeriosis invasiva
requiere la identificacién de Listeria en
muestras de liquidos o tejidos bioldgi-
cos, habitualmente estériles como: san-
gre, LCR, liquido articular, placenta,
liquido amniético, etc., mediante cultivo
convencional, MALDI-TOF o reaccién
en cadena de la polimerasa (PCR). En el
registro prospectivo Monalisa@), la pla-
centa y el jugo géstrico del recién nacido
fueron las muestras mds sensibles para
el diagnéstico de listeriosis neonatal
(Tabla II).

Los anticuerpos antilisteriolisina O
no han demostrado utilidad en el diag-
nostico de enfermedad invasiva aguda,
aunque han sido empleados para la
identificacién de individuos infectados
con enfermedad no invasiva durante los
brotes alimentarios.



Tabla Il. Escenarios clinicos en los que sospechar listeriosis invasiva

— Sepsis neonatal precoz o meningitis neonatal

— Infeccién del sistema nervioso central, con especial relevancia en:

» Pacientes mayores de 50 afios de edad o con neoplasias sélidas o
hematoldgicas, trasplante de 6rgano sélido o tratamiento crénico
inmunosupresor o con agentes antiTNF

» Pacientes con meningitis de curso subagudo

» Clinica de meningoencefalitis o focalidad neurolégica

» Presencia de areas de cerebritis o0 abscesos intraparenquimatosos

— Fiebre durante el embarazo, especialmente durante el 3er trimestre

— Especimenes de sangre, LCR u otros liquidos normalmente estériles, con
aislamiento de “difteroides” en la tincién de gram

— Brotes epidémicos de gastroenteritis febril, con coprocultivos negativos para

otros microorganismos

Tomado de: Mandell, Douglas and Bennett’s. Principles and practice of Infectious
Diseases. Eighth edition. Elsevier. 2015(21),

Tratamiento

Muchos antibiéticos han demos-
trado actividad iz vifro contra Listeria,
pero por su caracteristica de patégeno
intracelular, la mayoria solo son bacte-
riostéticos y los efectos in vitro no se
correlacionan con la eficacia iz vivo.

El régimen de tratamiento antibi-
tico y su duracién éptima se basan en
recomendaciones de expertos, funda-
mentados en estudios de susceptibilidad
in vitro, modelos animales o estudios
clinicos observacionales con un pequefio
nimero de pacientes, debido a la falta de
ensayos clinicos controlados.

Excepto en los casos de alergia a
betalactimicos, amoxicilina, ampicilina
y penicilina son las drogas de eleccién(@).
Los tres se unen con alta afinidad a la
PBP-3 de Listeria, aunque han demos-
trado ser solo lentamente bactericidas
en modelos de infeccién intracelular 77
wvitro. Aunque amoxilicina parece tener
una mejor actividad, ampicilina es la
droga que cuenta con una mayor expe-
riencia clinica. En los casos de infeccién
grave bacteriémica, infeccién del SNC
o en aquellos pacientes con defectos de
la inmunidad, multiples guias de tra-
tamiento recomiendan el tratamiento
combinado con gentamicina@¥ basado
en estudios de sinergia in vitro(2).
Varios trabajos que analizan el efecto
beneficioso de la terapia combinada
con aminoglucésidos han sido publi-
cados con resultados contradictorios;
asi, mientras que el registro prospectivo
Monalisa(® aboga por el tratamiento
combinado al observar una reduccién de

la mortalidad en este grupo de pacien-
tes, otros estudios no han encontrado un
efecto beneficioso(20),

Trimetoprim-sulfametoxazol es un
tratamiento alternativo en los pacien-
tes alérgicos a betalactdmicos, que
presenta una buena penetracién en el
SNC y efecto bactericida contra Lis-
teria, aunque demostré menos efica-
cia que ampicilina o quinolonas en un
modelo experimental de meningitis
en monoterapia??). En un estudio no
randomizado de pacientes con menin-
goencefalitis grave, la combinacién de
ampicilina y cotrimoxazol se asocié con
menor mortalidad y secuelas neurolégi-
cas que ampicilina y aminoglucésido(28),
aunque la experiencia clinica es escasa.
Se ha usado también de forma eficaz
para realizar un tratamiento secuencial
temprano por via oral y puede consi-
derarse en pacientes seleccionados con
buena adherencia@).

Levofloxacino y moxifloxacino son
antibidticos con una excelente pene-
tracién en el tejido cerebral y son répi-
damente bactericidas, pero presentan
una actividad débil contra las bacterias
intracelulares. A pesar de ello, son una
opcién disponible en aquellos pacien-
tes con alergia a betalactdmicos o en el
tratamiento secuencial a via oral en el
caso, por ejemplo, del tratamiento de
abscesos cerebrales.

Linezolid presenta adecuada activi-
dad in vitro contra Listeria, y gracias
a la elevada concentracién que alcanza,
tanto a nivel intracelular como en LCR,
se postula como uno de los firmacos
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mds prometedores para el tratamiento
de la neurolisteriosis, aunque los datos
contindan siendo escasos en la préctica
clinica.

Tanto imipenem como meropenem,
han sido usados con éxito, y meropenem
es uno de los firmacos con una con-
centracién minima inhibitoria mas baja
para Listeria; sin embargo, los resul-
tados clinicos no son concluyentes, y
varios trabajos han notificado fracasos
con el tratamiento o mayor mortalidad
en aquellos pacientes que recibieron
tratamiento con meropenem frente a
aminopenicilinas o bencilpenicilinasG0).

Rifampicina ha demostrado exce-
lente actividad intracelular y penetra-
cién en el SNC e intracelular, y se ha
usado en el tratamiento combinado de
infecciones graves. Sin embargo, estu-
dios in vitro sefialan un efecto antagé-
nico cuando se combina con penicilinas
o cotrimoxazol y en modelos animales;
la adiccién de rifampicina a ampicilina
no fue mds eficaz que ampicilina sola.

Por ultimo, dentro de los firmacos
usados para el tratamiento de la lis-
teriosis, vancomicina muestra activi-
dad variable y su uso estd limitado en
meningitis por su escasa penetracion a
través de la barrera hematoencefilica,
hechos que limitan su uso en listeriosis
invasiva.

Respecto a otros firmacos, las cefa-
losporinas disponibles no deberian ser
usadas en el tratamiento de la listeriosis,
debido a su actividad limitada; daptomi-
cina presenta una actividad muy variable
in vitro, y la experiencia clinica es muy
escasa, sin embargo, tanto la asociacién
de ampicilina con ceftriaxona como
ampicilina con daptomicina, han resul-
tado sinérgicos in vitroy en modelos de
endocarditis en animalesGY.

Todos los pacientes con sospecha de
infeccién invasiva por Listeria deberian
recibir tratamiento con ampicilina, aso-
ciada o no a gentamicina o cotrimoxa-
zol, en aquellos casos de infeccién grave,
endocarditis o infeccién del SNC. En
pacientes alérgicos a betalactimicos,
como se ha sefialado previamente, cotri-
moxazol puede ser una alternativa, asi
como la asociacién con quinolonas o
linezolid.

Las mujeres embarazadas que desa-
rrollan un cuadro de listeriosis suelen
presentar buena evolucién sin trata-
miento antibidtico, pero existen datos
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que sugieren un mejor prondstico para
el feto con el tratamiento precoz. En
ausencia de comorbilidad significativa,
las embarazadas no desarrollan infec-
cién del SNC; por lo tanto, en una
gestante alérgica a penicilinas, en un
momento en el que las sulfonamidas
deben ser evitadas, una opcién razona-
ble podria ser vancomicina.

Para prevenir la infeccién neonatal,

algunos paises como Canada, Australia
y Estados Unidos, han elaborado guias
de préctica clinica para el manejo de la
mujer embarazada expuesta a una infec-
cién por L. monocytogenes, las cuales
pueden ser especialmente utiles en el
contexto de brotes alimentarios©2).
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Representacion del nifo ~ S

en la pintura espanola

Ricardo Sanz,
entre el color y la luz
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icardo Sanz es un pintor retratista y paisajista. Se le

considera un exponente del “luminismo” en la tra-

dicién de Sorolla, aunque su obra refleja también
influencias de los cldsicos y de otros retratistas de renombre,
como el estadounidense John Singer. Imprime una pincelada
moderna y original que consigue reflejar con maestria los
efectos de la luz, que se convierte en protagonista de sus
cuadros.

Su vida, obra y estilo

Ricardo Sanz nacié en San Sebastidn, en 1957. Su voca-
ci6n artistica se forj6 a través de su abuelo, propietario de la
Galeria de Arte La Perfecta, en la que conocid las obras de
grandes artistas, como Sorolla, Zuloaga y Vizquez Diaz, entre
otros. A los catorce afios, comienza su formacién como pintor
con José Camps, al mismo tiempo que prosigue sus estudios
hasta licenciarse en Historia por la Universidad de Deusto e
Historia del Arte en Madrid. En Paris e Italia, continia su
aprendizaje con destacados pintores de la época. Finalmente,
fija su residencia en Madrid, ciudad en la que vive y tiene su
estudio desde 1980. Muy vinculado a San Sebastidn, en donde
pasa largas temporadas.

Su pintura es el resultado de diferentes tendencias picté-
ricas. Sus primeros cuadros estin inspirados en los impresio-
nistas vascos y franceses, en gamas de colores suaves y grises
y en los que estd presente, casi siempre, la atmdsfera himeda
de su ciudad. En Madrid, se nutre de los pintores cldsicos,
como Velazquez, Van Dyck o Rembrandt, y de toda la pintura
del XIX de la Escuela Espafiola. Al mismo tiempo, conoce
a los grandes pintores figurativos y retratistas espafioles del
momento como: Revello de Toro, Macarrén, Torrents Lladé
y Antonio Lépez, lo que le sirvi6 para enriquecer su espiritu
artistico y sus conocimientos al mds alto nivel de la pintura
figurativa.

Su obra madura con un aire moderno y renovador, mez-
clando una composicién exquisita, con una técnica depurada
y un especial dominio del color y la luz. En sus obras, siempre
predominan los colores violetas o naranjas (frios y calidos)
para aportar esa vibracién a sus pinturas y evitar esa oscuri-
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dad tenebrosa de la que huye en sus trabajos. Procura evitar
el blanco puro en sus lienzos, por lo que imprime en ellos,
antes de pintar, un tono medio.

Su obra se ve polarizada por el cultivo de determinados
temas que aborda con gran maestria. Destaca el retrato, tanto
de adultos como de nifios de cualquier edad; entre estos, se
incluyen familiares y conocidos, aparte de personajes impor-
tantes e ilustres de la sociedad vasca y madrilefia, personas
de la realeza, aristocracia, politicos y del mundo de la cul-
tura. Son frecuentes los retratos de nifios en compaiiia de sus
madres o familiares en el dormitorio de casa, sobre el sofd
o un sillén, a veces acompafados por sus mascotas; entre
estos, destacan: Ana Arjona con su nieto Diego, Después del
desayuno, Leyendo un cuentoy Complicidad femenina, entre
otros. Ricardo Sanz es el autor del primer retrato oficial de los
Principes de Asturias, cuadro de gran formato que podemos
considerar como histérico. Segin cuenta el pintor, ha tenido
el placer y el honor de pintar a S.M. el Rey y a su familia en
varias ocasiones.

Posee un estilo pictérico que transmite un aire moderno
y renovador, con grandes dosis de delicadeza y serenidad.
Se decanta especialmente por los lienzos de gran tamario,
utilizando formatos que superan el metro. En sus obras de
gran tamafo, comienza el trabajo con la realizacién de un
boceto a carboncillo y en los trabajos de formato pequeio,
directamente comienza con la pintura.

También domina el desnudo femenino, logrando una
perfecta armonia anatémica y ambiental, no exenta de ero-
tismo. Ademds, destacan sus pinturas relativas al folclore de
la tierra vasca, representando poxpolinas, e incluso repre-
sentando al de otras regiones espafiolas, como los cuadros
bailando flamenco; algunas de estas pinturas representan a
nifios de ambos sexos, solos, en grupo o en familia y en muy
distintos ambientes.

El paisaje es importante para Sanz, tanto el urbano como
el del campo y la playa. Son muy numerosos los cuadros en los
que se observa a nifios en estos ambientes. Logra expresar fiel-
mente el dia a dia de San Sebastidn, pinta la lluvia y la hume-
dad del suelo y lo logra con el dominio del color mds adecuado,
las sombras y el reflejo de la luz. El paisaje de la playa nos
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retrotrae a un Sorolla caracteristico y mediterrdneo, a pesar
de estar en Ondarreta. Sus cuadros y paisajes, ambientados
en las playas, asi como los realizados en ambientes urbanos,
como por ejemplo: Dias de lluvia en palacio o Liuvia en los
relojes, e incluso Paseo de Ondarreta, se asemejan mucho a
los realizados por el aragonés Joaquin Pallarés (1853-1935),
caracterizado por cuadros preciosistas de luminoso colorido
ambientados en Paris, como por ejemplo: Una plaza ani-
mada en Paris o Parque Monceau. En todos ellos aparecen
nifios de su época, de diferentes edades, con fondos y colores
semejantes.

Ha obtenido destacados galardones, como el Premio
Nacional de Cultura Viva, el Premio de la Fundacién Goya,
o la Medalla Paul Harris, que le concedié la Fundacién
Rotary Internacional. Ha realizado numerosas exposiciones
en Espafia y en el extranjero. Cabe destacar las realizadas en
la Galeria Santiago Echeberria y la Galeria Sokoa, ambas
en Madrid, y en la Galeria Echeberria de San Sebastidn.
En 2019, expone en el Centro Cultural Casa de Vacas en el
Parque de El Retiro de Madrid.

Sus cuadros con nifios

En su faceta de retratista, demuestra intuicién psicolgica
mediante una pincelada precisa y elegante que sumerge su
obra en una atmésfera de naturalidad. El pintor refleja en su
obra gran cantidad de cuadros con el protagonismo exclusivo
de los nifios, casi siempre en el ambiente de su ciudad de
nacimiento: San Sebastidn.

La composicién Nieves Segovia y su hijo Enrigue incluye
el retrato de cuerpo entero de una madre con su hijo, aunque

Figura 1. Nieves Segovia y su hijo Enrique.
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Figura 2. Eduardo y Lorena.

el artista nos ha ocultado los pies de ambas figuras. Tiene
una estructura triangular y destaca la pose risuefia de ambas
personas. La madre estd sentada sobre un sofd, una de sus
manos se apoya sobre el mueble, a la vez que coge el brazo
de su hijo. Con la otra mano abraza a su hijo por la cintura.
Melena rubia, facciones de la cara muy agradables. Lleva un
anillo en el cuarto dedo de la mano derecha, un vestido largo
y un tul que lo cubre de color negro.

El nifio, de unos ocho o nueve afios, estd de pie, lige-
ramente inclinado hacia adelante y apoyado, a su vez, en el
respaldo del sofd. Lleva camisa blanca y pantalén corto de
color claro. Su cabeza estd apoyada sobre su mano derecha.
Como su madre, el nifio posa complacido para el pintor y mira
hacia el espectador. Dominio de los colores, que son, prefe-
rentemente, negros, amarillos y blancos. Anatémicamente,
son figuras perfectas, delimitadas por pinceladas sueltas e
inacabadas, lo que se aprecia muy bien en los trazos del sofd
y la parte inferior de las figuras representadas. Es un éleo
sobre lienzo de 116 por 89 cm (Fig. 1).

El retrato Eduardo y Lorena representa a dos sobrinos
del artista. En un ambiente de fondo oscuro, aparecen los dos
nifios, un osito de peluche y un sofd. El nifio mayor puede
tener unos diez afios de edad, estd de pie, con el cuerpo tor-
sionado, una pierna apoyada en el reposabrazos del sillén y
mirando al pintor. Lleva una camiseta muy llamativa de color
blanco y rayas azules y un pantalén corto de color blanco. Los
detalles de la cara son normales, los dedos de su mano estin
perfectamente dibujados y los pies, como es muy frecuente
en nuestro pintor, no estin dibujados.



La nifia, de menor edad, estd sentada sobre un sillén y
mira hacia el espectador sonriendo, con la cabeza ligera-
mente inclinada. Tiene en sus brazos a un osito de juguete,
lo cual también es frecuente en este tipo de retratos de
nifios de Sanz. En este caso, a la nifia se le ven los zapatos.
Vestido rosa y peinado con un lazo rojo, al igual que el lazo
que lleva el osito en su cuello. Trazos sueltos y luz frontal.
La obra es de 1996. Se trata de un 6leo sobre lienzo de 116
por 89 cm (Fig. 2).

La familia Ferndndez Orddiiez nos permite conocer otro
tipo de retratos de Sanz: es el retrato de la familia completa, en
un ambiente abierto, como es el campo. Aparte de otras perso-
nas mayores y adolescentes que hay en la imagen, pueden verse
cinco nifios de corta edad, uno de ellos es un recién nacido y el
mayor puede tener cinco afios, aproximadamente. El nifio de
la izquierda, de unos dos afios, estd de pie, junto al tronco del
drbol y lleva una raqueta en su mano; en el centro del cuadro
hay una nifia, también de pie, de un afio aproximadamente y
lleva un mufieco en su mano. Mds a la derecha hay otra nifia
de varios afios, sentada sobre el césped y un nifio de unos dos
afios, también de pie, junto a una pelota.

Una persona mayor sentada junto a la mesa sostiene en sus
brazos al nifio mds pequefio, que puede tener dos o tres meses
de edad. Todos posan para el pintor, a quien miran con una
leve sonrisa. Las proporciones corporales, tanto de los adultos
como de los nifios son correctas, aunque dada la distancia en
que el pintor ha colocado a las figuras, no nos permite ver los
detalles anatémicos de las caras. Colores célidos y frios, con
predominio de los verdes, blancos, amarillos, azules y rosas.
Perfecto tratamiento de las luces y de las sombras. Fondos
verdes para segundos y terceros planos, entre los cuales se
incluye un perro. Escena campestre muy comin en algunos
pintores espafioles contempordneos. Data del afio 2000. Es
un dleo sobre lienzo de 175 por 230 cm (Fig. 3).

En Preparando el desfile, aparece un grupo de nifios uni-

formados de alabarderos al estilo del siglo XVIII y XIX; es

Figura 3. Familia Fernandez Orddfez.
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Figura 4. Preparando el desfile.

muy parecido al grupo de nifias que aparecen en el cuadro
Poxpolinas en claros. Se trata de folclore vasco, representado
desde el siglo pasado, debido al interés del sacerdote donos-
tiarra Ramén Laborda, que lo impulsé y generalizé a partir
de 1933. Su finalidad era la de educar a los nifios en el canto,
el teatro y el baile.

En este caso aparecen seis nifios
varones de unos diez a doce afios, ata-
viados tipicamente, preparados para el
desfile y ensayando los toques de tambor.
Llevan casacas, gorros y botas, ademds
de una banda blanca que cruza la casaca
y un tambor cada uno. Solo se visualiza
la cara de todos ellos, que es muy pare-
cida, con detalles anatémicos agraciados
y mirando al pintor algunos de ellos. Las
manos las llevan enguantadas.

La escena se desarrolla en un exte-
rior, y en suelo mojado. Los colores
predominantes son los azules, blan-
cos, rojos y marrones. La escena nos
recuerda los cuadros bélicos realizados
por Ferrer-Dalmau (1964), el pintor de
las batallas, aunque en este caso el pintor
trata de pintar escenas reales. Data de
2002 y es un 6leo sobre lienzo de 116
por 89 cm (Fig. 4).

Poxpolinas en claros es otro de los
multiples retratos en grupo que Sanz
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Figura 5. Poxpolinas en claros.

realizé. En este caso, se observan seis nifias de unos diez afios
de edad que se estdn preparando para iniciar una actuacién
o algin tipo de baile regional, en este caso del Pais Vasco.
Las nifias estdn sobre un escenario escalonado en dos planos
diferentes.

En el primer plano aparecen dos nifias sentadas sobre un
escalén, una de ellas se estd abrochando el botén de la camisa
y la otra ajustindose la media de su pierna izquierda. Detrés
de estas y a la izquierda, aparece una nifia de pie, que se estd
atando el cinturdn por su parte posterior, y en el centro, una
nifia sentada atindose el cordén de una de sus zapatillas. Mds
ala derecha, hay dos nifias que le estdn arreglando el pelo y el
gorro a la nifia que estd sentada. En el suelo hay dos zapatillas.

Varias caracteristicas peculiares destacan en esta obra:
una, es que ninguna nifia mira hacia el espectador, todas estin
absortas en su labor; otra, es la actitud dindmica que adoptan
cada una de las figuras, no posan, todas hacen algo que les
motiva. Ataviadas tipicamente, hay gran uniformidad en los
vestidos, como corresponde a un grupo folclérico de este tipo:
camisas blancas, gorro y medias del mismo color, y falda de
color amarillo, con dos bandas negras paralelas horizontales
en la parte inferior de la falda. Se suele denominar poxpolina
a una persona linda, graciosa y pequefia o bien nombre con
el que se denomina carifiosamente a las nifias en esa zona
del pais. El pintor tiene otras obras sobre este tema pero con
distinta indumentaria.

Hay un tratamiento especial de la luz: en efecto, la luz
brota violentamente de un ventanuco, parcialmente tapado,
que hay en la parte superior izquierda de la estancia, que estd
en penumbra. Colores amarillos, marrones y blancos. Fondos
azules en tonos oscuros. Se trata de un 6leo sobre lienzo de

162 por 130 cm y data de 2010 (Fig. 5).
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El cuadro Desnudo con nifio nos muestra a una mujer
desnuda, posada sobre una cama. Solo la cubre un tul de
color negro, que impide que se visualicen los pechos, cintura
y pelvis. No obstante, se adivina una anatomia perfecta. Mira
hacia su izquierda para observar al nifio pequefio que hay a
su lado. De su mano derecha pende una muiieca. Es uno de
los desnudos tipicos de Sanz.

El nifio, de sexo indeterminado, debe tener alrededor
de un afio de edad, ya que se mantiene sentado perfecta-
mente. Cabello rubio y abundante para su edad, mira a su
madre e intenta tocarla con su mano derecha. Lleva un
vestido de tirantes en color rosa, del mismo color que el
vestido de la mufieca. Las caracteristicas de la cara, ojos,
oreja, nariz y boca son normales y proporcionadas. Se trata
de una maternidad llena de ternura. Colores amarillos,
blancos y negros para las figuras y negros y naranjas para
los fondos (Fig. 6).

El retrato del rey Felipe VI con su hija primogénita, la
princesa de Asturias, nos muestra a ambos posando para
el pintor. Es un retrato de cuerpo entero. El rey, de pie,
tlexiona levemente su pierna derecha y lleva una mano en el
bolsillo, la otra no se visualiza. La princesa, dofia Leonor, de
14 afios, mira también al pintor con una postura algo rigida
pero sonriente. Lleva melena rubia, chaqueta y vestido corto.
Da la sensacién de que lleva medias y guantes, ya que es el
color blanco el que el pintor ha querido dar a estas partes
del cuerpo, que contrastan con el color natural de la cara y
el cuello. La bandera de Espafia completa la composicién.
Es uno de los mejores retratos realizados para la familia

Figura 6. Desnudo con nifio.
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Figura 7. S.M. el Rey Felipe VI con
S.A.R. la Princesa de Asturias.

real por pintores espafioles, de una gran naturalidad y muy
expresivo, destacando la serenidad del Rey y la dulzura de
la princesa.

Este cuadro fue pintado por encargo del prestigioso Club
Siglo XX de Madrid. El retrato ha sido realizado al carbén,
terminando al 6leo las partes mds importantes, principalmente
los rostros, para dar una mayor fuerza expresiva y resaltar
la mirada. El fondo se ha resuelto con unas pinceladas muy
sueltas y sutiles, sobre todo en color blanco. Data de 2019 y
mide 190 por 120 cm (Fig. 7).
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¢ Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org
vy www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacidn continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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