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REIED

La enfermedad inflamatoria intestinal (EIl) engloba

un conjunto de entidades crénicas que producen la
inflamacién de diferentes puntos del tracto digestivo

y que, a lo largo de su evolucién, alternan periodos

de actividad con otros de remision. Su incidencia en
la edad pediatrica esta aumentando en las Gltimas
décadas y se presenta con algunas peculiaridades
distintas a las formas en adultos, como la potencial
afectacién del desarrollo pondoestatural. Se distinguen
tres formas principales de Ell con caracteristicas
propias: la colitis ulcerosa, la enfermedad de Crohn y
la Ell no clasificada. Los sintomas digestivos, como
diarrea, rectorragia, dolor abdominal, etc., son los
mas frecuentes, aunque un porcentaje importante

de pacientes puede presentar manifestaciones
extraintestinales y sistémicas, tanto al debut como a

lo largo de la evolucién. Es importante reconocer los
signos y sintomas de alarma que permitan establecer
un diagnéstico y tratamiento precoces, lo que mejorara
el pronéstico a largo plazo. Disponemos de diferentes
opciones terapéuticas que deben individualizarse y
cuyo objetivo ha de ser no solo alcanzar la remision
clinica, sino también la curacién de la mucosa
intestinal. Los pacientes con Ell pediatrica requieren
un seguimiento estrecho que permita monitorizar la
eficacia de los tratamientos, detectar los posibles brotes
o complicaciones y asegurar el adecuado crecimiento,
para lo que es vital el abordaje multidisciplinar.

Abstract

Inflammatory bowel disease (IBD) encompasses a
set of chronic conditions that cause inflammation
in different parts of the digestive tract and
alternate periods of activity (flare-ups) with others
of remission. Its incidence in the pediatric age

is increasing in recent decades and it shows
some peculiarities that differ from the adult
forms, such as the potential growth impairment.
Three main forms of IBD can be distinguished
with their own characteristics: ulcerative colitis,
Crohn’s disease and unclassified IBD. Digestive
symptoms (diarrhea, rectal bleeding, abdominal
pain, etc.) are the most common, although a
significant percentage of patients may present
extraintestinal manifestations, both at onset and
throughout the evolution of the disease. It is
important to recognize the warning signs and
symptoms that allow the establishment of an early
diagnosis and treatment, which will improve the
long-term prognosis. There are diverse therapeutic
options available that must be individualized and
whose goal should be not only to achieve clinical
remission, but also to heal the intestinal mucosa.
Pediatric IBD patients require close follow-up to
monitor the effectiveness of treatments, detect
possible flare-ups or complications, and ensure
adequate growth, for which a multidisciplinary
approach is paramount.
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BJETIVOS

Entender la etiopatogenia y epidemiologia de la enfermedad inflamatoria intestinal pediatrica (Ellp).
Comprender los datos de la anamnesis y pruebas complementarias de primer nivel que permiten establecer la sospecha diagndstica y

considerar derivacion a consulta de Gastroenterologia Pediatrica.

Conocer las pruebas complementarias necesarias para confirmar el diagnéstico y para la deteccion de posibles complicaciones.
Aprender las principales opciones terapéuticas para el tratamiento de la Ellp, revisando las opciones médicas, dietéticas y quirtrgicas.
Conocer el papel del pediatra de Atencion Primaria en la sospecha diagndstica y en el seguimiento de un paciente con Ellp, asi como el

proceso de transicion de estos pacientes a las unidades de adultos.
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Introduccién: definicién
y clasificacion

La enfermedad inflamatoria intestinal (EIl)
es un grupo de entidades cronicas que pue-
den ocasionar una inflamacion en distintos
tramos del tubo digestivo.

a EII engloba distintas entidades
de cardcter crénico que se caracte-
rizan por producir inflamacién en
diversas localizaciones del tracto diges-
tivo. A lo largo de su evolucion, alternan
periodos de actividad o brotes, que pue-
den tener distintos niveles de gravedad,
con otros de inactividad o remisién.
Las tres formas principales de
EII son: la colitis ulcerosa (CU), la
enfermedad de Crohn (EC) y la EII no
clasificada (ElInc). Cada una de estas
formas tiene sus caracteristicas clinicas,
analiticas, radiolégicas, endoscépicas
y anatomopatolégicas. La CU tipica
se limita al colon, se extiende desde el
recto hacia zonas mds proximales de
forma continua y afecta exclusivamente
a la mucosa. Por otro lado, la EC puede
producir un dafio transmural y parcheado
en cualquier tramo del tracto digestivo,
aunque mds frecuentemente en ileon
y colon. Tras la revisién de criterios de
Oporto(1.2), se propone la distincién
de otros subtipos de EII pedidtrica
(Ellp) (“PIBD-classes”), como la CU
atipica y el Crohn colénico. Los sintomas
y la gravedad de cada una de estas
entidades dependeran de la localizacion,
la extension, el grado de actividad
inflamatoria y las posibles manifestaciones
extraintestinales asociadas.

Epidemiologia

La incidencia de Ell en la edad pediatrica
se encuentra en ascenso progresivo en los
ultimos anos, por lo que debe aumentar el
indice de sospecha ante cuadros compati-
bles en este grupo etario.

La incidencia de la EIlp estd aumen-
tando de forma llamativa en los tltimos
afios. Varia por zonas geogrificas, siendo
mayor en paises mds desarrollados, como
Canadi o Europa del Norte, donde se
han descrito cifras de hasta 15y 23 casos
por 100.000 personas/afio. Sin embargo,
en las ultimas décadas se observa una
tendencia ascendente también en paises
en desarrollo, probablemente relacionada
con los flujos migratorios y la occiden-
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talizacién del modo de vida en el con-
texto de la globalizacién®). En estudios
recientes, se describe mayor aumento en
la incidencia de la EC.

Se estima que hasta el 30 % de los
casos debutan en menores de 18 afios, un
20 % es antes de los 10 y un 5 % antes de
los 5 afios, con una edad media al diag-
néstico de 12 afios, siendo mds frecuente
en varones™®. Los cambios a lo largo del
tiempo en las tasas de incidencia por
grupos de edad son inconsistentes en la
literatura. Algunos estudios describen
mayores aumentos en nifios pequefos
y otros los describen en adolescentes y
jovenes®). Teniendo en cuenta los subti-
pos de EIl en funcién de la edad al diag-
néstico, se establece la EII de comienzo
precoz (very early onset inflammatory
bowel disease VEO-IBD) como aquella
que debuta a los 6 afios o menos. Dentro
de este grupo, se distingue la EII infan-
til (infantile-onset IBD, I0-IBD), en
caso de que se diagnostique antes de los
2 aflos de edad, y la EII neonatal, que
son los casos que debutan en los primeros
28 dias de vida®-9),

El estudio SPIRIT() describié un
claro aumento de la incidencia anual de la
EIIp en Espana entre 1996 y 2009, esta-
bleciendo la incidencia de EIlp al final de
ese periodo en 2,8 nuevos casos por cada
100.000 habitantes menores de 18 afios,
con un gradiente de incidencia norte-sur
(3,5 ws. 2,0 casos/100.000 habitantes).
El incremento fue mds llamativo en la
EC (de 0,53 a 1,7 casos/100.000 habi-
tantes menores de 18 afios) que en la CU

(de 0,39 2 0,88).

Etiologia y fisiopatologia

En la Ell, se produce una respuesta infla-
matoria alterada en sujetos con una pre-
disposicion genética. En la actualidad, se
considera una enfermedad de etiologia
multifactorial.

La EII tiene un origen multifactorial,
en el que se combinan determinantes
genéticos, la microbiota del individuo
y factores ambientales, para dar lugar
a una alteracién de la respuesta del sis-
tema inmune que causa diferentes gra-
dos de inflamacién intestinal. El dafio
de la mucosa produce un aumento de
la permeabilidad de la misma, lo que la
hace mids vulnerable a las posibles noxas
y contribuye a perpetuar la reaccién
inflamatoria.

Aunque la mayoria de los casos de
EII tienen una susceptibilidad genética
poligénica, hay un porcentaje de pacien-
tes con trastornos monogénicos que jus-
tifican el desarrollo de la enfermedad,
que se correlaciona inversamente con la
edad de aparicién®. Asi, en los pacientes
de debut precoz (VEO-IBD), el factor
genético tiene probablemente un mayor
peso y se relaciona con unas caracte-
risticas clinicas propias, como mayor
afectacién y progresién mds rapida de la
enfermedad.

De los factores ambientales que se
han relacionado con el desarrollo de la
EII, destacan los que pueden modificar
la microbiota, como el excesivo consumo
de antibidticos durante la infancia y las
dietas ricas en azicares simples y grasas
animales. El tabaco o la polucién por el
trafico pueden actuar como desencade-
nantes de la EC y, sin embargo, parecen
proteger contra la CUG). La lactancia
materna ha demostrado tener un papel
protector frente al desarrollo de EIlp,
asi como la apendicectomia antes de los
20 afios resulta protectora frente al desa-
rrollo de la CU. También se ha postulado
la teoria de la higiene como implicada en
la mayor incidencia de la EII en paises
mas desarrollados®).

Clinica

Los sintomas mas frecuentes de Ell son
los digestivos, como el dolor abdominal,
la rectorragia y la diarrea. Sin embargo,
pueden darse también manifestaciones
extraintestinales.

Los signos y sintomas de la EIlp
varfan en funcién de la gravedad, loca-
lizacién y extensién del tramo afectado,
aunque la clinica digestiva es la ms fre-
cuente. En general, la presentacion de la
EC suele ser més larvada, con predomi-
nio de los sintomas mds inespecificos,
como el dolor abdominal o la diarrea,
lo que puede explicar el mayor retraso
diagnéstico de esta entidad frente a la
CU, que suele presentarse con sintomas
mads ficiles de identificar como la recto-
rragia. Ademds, los pacientes pedidtricos
presentan, con mayor frecuencia, clinica
extraintestinal que puede ser, en ocasio-
nes, la primera manifestacién y dificultar
la filiacién del cuadro clinico.

En el registro SPIDER®), llevado
a cabo en nuestro pais, se refleja este
retraso diagndstico y se describe que
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Tabla I. Manifestaciones extraintestinales de la enfermedad inflamatoria intestinal

pediatrica

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 célcico, compresién ureteral
y nefritis intersticial
Vasculares — Trombosis e hipercoagulabilidad
Metabélicas — Retraso crecimiento y pubertad

Fuente: Tolin Hernani M, Sénchez Sanchez C, Miranda Cid C, Alvarez Calatayud G,
Rodriguez Jiménez C. Enfermedad inflamatoria intestinal pediatrica Pediatr Integral.
2019; XXIll: 406-16. Disponible en: https://www.pediatriaintegral.es/wp-content/
uploads/2019/xxiii08/04/n8-406-416_MarTolin. pdf.

el 75 % de los pacientes consultaron ini-
cialmente con su pediatra de Atencién
Primaria, y mds del 70 % acudieron a
varios médicos antes de recibir el diag-
néstico definitivo. Es importante identi-
ficar a los pacientes precozmente, pues el
retraso diagndstico aumenta el riesgo de
progresién, aparicién de complicaciones,
retraso del crecimiento y del desarrollo
puberal, peor respuesta al tratamiento,
mayor necesidad de cirugia y peor cali-
dad de vida.

Los sintomas que nos deben hacer
sospechar una posible EIlp son: dolor
abdominal, diarrea tanto diurna como
nocturna, rectorragia o moco en la depo-
sicién, tenesmo y urgencia defecatoria,
anemia, fisuras anales y manifestaciones
extradigestivas (fiebre, artritis, lesiones
cutdneas, dolor articular, osteoporosis,
etc.). Como signos y sintomas de alarma,
podrian establecerse la diarrea de mds de
14 dias de evolucién, diarrea con san-
gre o sangrado rectal, pérdida de peso
y dolor abdominal que persiste més de
dos semanas.

El retraso del crecimiento y del desa-
rrollo puberal se da en el 15-40 % de los
pacientes con Ellp, especialmente en
aquellos con EC y con afectacién yeyunal,
y puede preceder a los sintomas digesti-
vos. Afecta mds a los varones, que presen-
tan una etapa de mayor crecimiento, mds
tardfa y prolongada®). Por todo ello, debe
considerarse esta opcion diagndstica en

el estudio de pacientes con talla baja, una
vez descartadas otras causas.

La exploracién fisica debe ser com-
pleta, valorando el estado general del
paciente, la antropometria y el color de
piel y mucosas, asi como la presencia
de lesiones cutdneas o tlceras orales. En
la exploracién abdominal, hay que valo-
rar la presencia de distensién abdominal,
dolor a la palpacién, signos de irritacién
peritoneal o zonas de empastamiento. En
la exploracién anal y perianal, se puede
identificar la presencia de fisuras, fistu-
las anales o repliegues cutdneos (“skin
tags”) y, al completar la exploracién
por aparatos, se valorard la presencia
de manifestaciones extraintestinales
(Tabla I). Sin embargo, debe tenerse en
cuenta que una exploracién anodina no
descarta la presencia de EIIL

En el diagndstico diferencial debe
considerarse la diarrea infecciosa pro-
longada, por lo que ha de solicitarse el
estudio microbioldgico de las heces. Las
alergias alimentarias o la toma de firma-
cos, como los antibi6ticos o los AINEs,
pueden producir colitis que origine dia-
rrea prolongada y/o sanguinolenta. Otras
causas de diarrea crénica, dolor abdomi-
nal o anemia a valorar son: el sobrecre-
cimiento bacteriano, la intolerancia a la
lactosa, el sindrome de intestino irritable
o la enfermedad celiaca. Como posible
origen de la rectorragia, destacan las
poliposis intestinales, el diverticulo de

Meckel y las hemorroides o fisuras ana-
les secundarias a estrefiimiento. Otras
causas sistémicas que pueden provocar
diarrea prolongada, desnutricién y/o san-
grado, son: las inmunodeficiencias, los
linfomas intestinales, el hipertiroidismo,
las vasculitis o el sindrome hemolitico
urémico.

En el curso de la EII, se alter-
nan brotes con periodos de remisién.
Disponemos de indices validados en
poblacién pedidtrica, tanto para EC
(weighted Pediatric Crohn’s Disease
Activity Index, wPCDAI) como para
CU (Pediatric Ulcerative Colitis Acti-
vity Index, PUCAI), que nos ayudan a
identificar la actividad de la enfermedad,
que se elaboran a partir de datos de la
historia clinica, de la exploracién fisica
y pardmetros analiticos (Tabla IT)10:11),

Diagnostico

El diagnéstico se basa en la integracion
de los datos de la anamnesis, exploracion
fisica, parametros analiticos, endoscopia
con histologia y pruebas de imagen.

Ante la sospecha de EII por los
datos de la anamnesis y de la explo-
racién fisica, se solicitard inicialmente
una analitica de sangre y heces, pues
la asociacién de clinica compatible
con pardmetros analiticos y marcado-
res fecales alterados (PCR, VSG, cal-
protectina fecal) aumenta la fiabilidad
diagnéstica?). Si los hallazgos indican
alta probabilidad de EII, debe remitirse
al paciente a consultas de gastroentero-
logia infantil de forma preferente. Si la
sospecha es baja, puede realizarse segui-
miento en Atencién Primaria y valorar
remitir en funcién de la evolucién.

Los criterios de Oporto para el diag-
nostico de EII pediatrica fueron revisa-
dos por la Sociedad Europea de Gas-
troenterologia, Hepatologia y Nutricién
Pediatrica (ESPGHAN) en 2014 (v.
Algoritmo al final del articulo). La his-
toria clinica y la exploracién fisica son
pilares fundamentales para la sospecha
inicial, a partir de las cuales se realiza-
rin las diferentes exploraciones comple-
mentarias. Ademds, a lo largo del segui-
miento de estos pacientes, serd necesaria
la repeticién de estas pruebas de forma
individualizada, para monitorizar la evo-
lucién del paciente, considerar cambios,
ajustes de tratamiento o detectar posibles
complicaciones.
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Tabla II. indices de actividad wPCDAI y PUCAI

wPCDAI (indice de actividad de Crohn pediatrica modificado)

Historia clinica (7 dias)

Dolor abdominal — Ninguno 0
— Leve, no interfiere con la actividad 10
- Intenso, afecta actividad 20
Deposiciones/dia - 0-1, liquidas, sin sangre 0
- <2, semiblandas, con sangre escasa o 2-5 liquidas 713
- Sangrado abundante, 0 >6 deposiciones liquidas o
diarrea nocturna 15
Estado general — Bueno, no limitacién de actividad 0
- Regular. Dificultad ocasional para mantener actividad 10
— Deficiente. Limitacién frecuente de actividad 20
Exploracion fisica
Peso — Ganancia ponderal o pérdida/mantenimiento voluntario 0
— Mantenimiento involuntario o pérdida 1-9 % 5)
— Pérdida de peso >10 % 10
Afectacion — Ausente, colgajos o0 mamelones asintomaticos 0
perianal — 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
->50 15
Albimina (g/dl) ->3,5 0
-31-34 10
-<3 20
Puntuacion total (0-120): <12,5: remision clinica; 12,5-40: enfermedad leve;
40-57,5: enfermedad moderada; y >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 deposiciones) 30
Consistencia de Formadas 0
las deposiciones Parcialmente formadas 5)
Liquidas 10
Nuamero de 0-2 0
deposiciones/dia 3-5 5
6-8 10
>8 15
Deposiciones No 0
nocturnas Si 10
Nivel de Sin limitacién de actividad 0
actividad Limitacién de actividad ocasional 5)
Actividad muy restringida 10

Suma total (0-85):

0-9: remision; 10-34: actividad leve; 35-64: actividad moderada; y >65: brote grave

Fuente: Turner D, Griffiths AM, Walters TD, Seah T, Markowitz J, Pfefferkorn M, et al.
Mathematical weighting of the pediatric Crohn’s disease activity index (PCDAI) and
comparison with its other short versions. Inflamm Bowel Dis. 2012; 18: 55-62. Turner D,
Otley AR, Mack D, Hyams J, De Bruijne J, Uusoue K, et al. Development, validation, and
evaluation of a pediatric ulcerative colitis activity index: a prospective multicenter study.

Gastroenterology. 2007; 133: 423-32.
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Pruebas de laboratorio

Analitica sanguinea con hemograma
(pudiendo observarse anemia, leuco-
citosis o trombocitosis), bioquimica
completa (hipoalbuminemia o ferro-
penia), coagulacién y reactantes de fase
aguda (elevacién de PCR, VSG, alfa-
1-glicoproteina 4cida, ferritina...). En
casos de diagndstico dudoso, pueden
ser dtiles los marcadores ASCA (anti-
cuerpos anti-Saccharomyces cerevisiae) y
pANCA (anticuerpos anticitoplasma del
neutréfilo) para diferenciar la EC o CU
de la Ellnc. En las heces, se debe des-
cartar origen infeccioso con realizacién
de coprocultivo, pardsitos y toxina de
Clostridioides difficile, asi como solici-
tar sangre oculta en heces y calprotectina
fecal, que es un marcador muy sensible
para detectar inflamacién de mucosa
intestinal, aunque no especifico de EII.

Panendoscopia e histologia

Las pruebas endoscépicas son fun-
damentales para el diagnédstico, pues
permiten la visualizacién de la mucosa
intestinal y la toma de biopsias para estu-
dio anatomopatoldgico. En todo paciente
con sospecha de EII, debe realizarse
ileocolonoscopia (excepto en caso de
sospecha de megacolon téxico o perfo-
racién intestinal) y esofago-gastroduode-
noscopia, con la obtencién de multiples
biopsias de todos los tramos explorados,
aunque el aspecto macroscopico sea nor-
mal. La afectacién macroscépica carac-
teristica de la CU ser4 la inflamacién
continua de la mucosa con progresion
de la afectacién desde recto hasta ciego.
Enla EC se observard generalmente un
patrén parcheado, con lesiones ulcerosas
y aftosas que pueden aparecer a lo largo
de todo el tracto digestivo y afectar la
totalidad de la pared intestinal. La his-
tologia muestra hallazgos que reflejan
inflamacién crénica y/o aguda (criptitis,
bifurcacién de las criptas, microabsce-
sos etc.). La identificacién de granulo-
mas puede considerarse patognoménica
de la EC (Tabla III). La enteroscopia
asistida por balén estd indicada solo en
circunstancias especiales (p. ej., si la
endoscopia convencional y las pruebas
de imagen no permiten un diagndstico

definitivo en pacientes con alta sospecha
de Ellp).

Pruebas de imagen
La entero-resonancia magnética

(ERM) se considera la prueba de imagen



de eleccion en la EII pedidtrica en el
momento del diagndstico. Puede esti-
mar tanto la localizacién como el grado
de inflamacién en el intestino delgado e
identificar complicaciones de la enfer-
medad (fistula, absceso, estenosis), pero
no se dispone ain de un sistema de pun-
tuacién validado en pacientes pedidtricos.
La videocdpsula endoscopica (VCE) es
una alternativa til para identificar lesio-
nes de la mucosa del intestino delgado en
los pacientes de menor edad (a los que
no se puede realizar la ERM debido a la
dificultad de evitar realizar movimientos
durante largos periodos sin sedacién) o si
la ERM no est4 disponible o no es facti-
ble. Una VCE normal tiene un alto valor
predictivo negativo para la EC activa del
intestino delgado. En los casos en los
que se sospeche un patrén estenosante
o riesgo de obstruccién, puede ser preciso
administrar una cdpsula autodegradable
y radiopaca para valorar la permeabili-
dad del intestino y reducir el riesgo de
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retencién. La ecografia abdominal es
una herramienta de deteccién valiosa
en el estudio diagnédstico preliminar
de pacientes pedidtricos con sospecha
de EIlp en su debut, o bien para la detec-
cién de brotes en el seguimiento, pero
debe complementarse con imdgenes mds
sensibles del intestino delgado. La eco-
grafia intestinal requiere de un radiélogo
con formacién especifica, pero puede ser
muy util para monitorizar la actividad
inflamatoria de colon e ileon terminal,
asi como, en algunos casos, tramos mds
proximales. El uso de contraste intrave-
noso u oral puede ser especialmente Wtil
para el estudio de complicaciones, como
abscesos o fistulas(13),

Se recomienda la valoracién mediante
pruebas de imagen del intestino delgado
en todos los pacientes con sospecha de
Ellp al diagnéstico. Segun el algoritmo
propuesto por el grupo de Oporto(), solo
en nifios con un diagndstico macroscé-
pico e histolégico claro de CU, basado

Tabla Ill. Hallazgos macro y microscopicos en la enfermedad inflamatoria intestinal

pediatrica, comparacion entre enfermedad de Crohn y colitis ulcerosa

Enfermedad de Crohn

Colitis ulcerosa

Distribucion Parcheada Continua

ileon terminal  Suele estar afectado, Afectado en el 10 % de los
posibilidad de estenosis casos

Colon-recto Mas afectacién de colon Continua, desde colon izquierdo
derecho. Recto habitualmente hasta zonas proximales.
preservado Recto habitualmente afectado

Afectacion Ulceras, patrén de empedrado Ulceras y patrén granular

de la mucosa

y fisuras

Estenosis

Frecuentes

Poco frecuentes

Fistulas o
perforaciones

Fistulas en el 10 % de los
casos, perforaciones en raras
ocasiones

No suele haber fistulas,
posibles perforaciones
(contexto megacolon téxico)

Pseudopdlipos

Posibles

Frecuentes

Distribucion

Discontinua y transmural

Continua y mucosa

Distorsién arquitectural minima

— Presente/frecuente: edema,
hiperplasia linfoide, Ulceras
aftosas, agregados linfoides
en la submucosa, hiperplasia
neural y granulomas
epitelioides (hallazgo
patognomoénico)

— Infrecuente/minimo:
afectacion de la submucosa
(puede estar inflamada y
adelgazada), metaplasia de
células de Paneth, abscesos
cripticos y pseudopdlipos

Distorsién arquitectural llamativa

— Presente/frecuente:
metaplasia de células de
Paneth, abscesos cripticos y
pseudopolipos

— Infrecuente/minimo: edema,
hiperplasia linfoide, Ulceras
aftosas, afectacion de la
submucosa (puede estar
adelgazada) e hiperplasia
neural

— Ausente: granulomas
epitelioides y agregados
linfoides en la submucosa

en panendoscopia con multiples biopsias,
se podria valorar omitir la realizacién
de imdgenes del intestino delgado en el
momento del diagnéstico. Otras técni-
cas de imagen que pueden ser ttiles en
el diagnéstico de estos pacientes son:
la gammagrafia con leucocitos marca-
dos para establecer la localizacién de la
inflamacién, la tomografia axial compu-
tarizada con contraste, el trinsito intesti-
nal o la radiografia simple de abdomen,
aunque su rentabilidad diagndstica es
variable en la edad pedidtrica, por lo que
no son utilizadas habitualmente.

Ademis, se considerard la realizacién
de otras pruebas de forma individuali-
zada, como el panel de alteraciones gené-
ticas compatibles, en los pacientes diag-
nosticados antes de los 6 afios de edad
(VEO-IBD) y/o el estudio de inmuno-
deficiencias en aquellos con datos de
alarma asociados®. Se considerari de
forma individualizada la necesidad de
determinar marcadores nutricionales,
como el metabolismo del hierro, los
niveles de vitamina D, vitamina B12 y
4cido félico. La densitometria ésea serd
util para valorar la posible presencia de
osteopenia, tanto al diagnédstico como
durante el seguimiento(4).

Segun la localizacion y la afectacién,
la EIIp se cataloga siguiendo la clasifi-
cacién de Paris del afio 2011 (Tabla IV).

Tratamiento

El objetivo del tratamiento sera no solo
alcanzar la remision clinica, sino conseguir
la curaciéon mucosa, para lo que existen
varias opciones terapéuticas que deben
individualizarse para cada paciente.

El objetivo del tratamiento ha de ser
alcanzar la remisién clinica, pero tam-
bién el control de la inflamacién, preten-
diendo la curacién mucosa y transmural,
y mantener el control de la remisién.
Por ello, la estrategia recomendada es
el tratamiento por objetivos o “¢reat
to target”. Ademds, en los pacientes
pedidtricos con EII se establecen otros
objetivos especificos, como garantizar un
adecuado estado nutricional que favo-
rezca el crecimiento y desarrollo sexual,
detener la progresién de la enfermedad,
reducir la tasa de cirugfas, disminuir la
repercusion psicolégica y mejorar la cali-
dad de vida. Para ello, existen distintos
tratamientos, cuyo objetivo principal es
actuar sobre la regulacién del sistema
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Tabla IV. Clasificacién de Paris

de la enfermedad inflamatoria
intestinal pediatrica

Colitis ulcerosa

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

Severidad SO: nunca severa
S1: severa en
alguna ocasién

GO: sin retraso
G1: con retraso

Crecimiento

Enfermedad de Crohn

Edad del
diagnostico

Ala: 0-<10 a
Alb: 10-17 a
A2: 17-40 a
A3: >40 a

L1: 1/3 distal ileal
terminal + cecal
aislada

L2: célica

L3: ileocdlica

L4a: afectacioén alta
proximal a angulo
de Treitz

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

Localizacién

B1: no fistulizante,
no estenosante

B2: estenosante

B3: fistulizante

B2B3: estenosante
y fistulizante en el
mismo o diferente
tiempo

P: afectacion
perianal asociada

Comporta-
miento

GO: sin retraso en
el crecimiento

G1: retraso en el
crecimiento

Crecimiento

Fuente: Levine A, Griffiths A,
Markowitz J, Wilson DC, Turner D,
Russell RK, et al. Pediatric modifi-
cation of the Montreal classification
for inflammatory bowel disease: the
Paris classification. Inflammatory
bowel diseases. 2011; 17: 1314-21.

inmunitario y la accién antiinflamatoria
sistémica o local15-17) (Tabla V).

Farmacos antiinflamatorios

* Aminosalicilatos (sulfasalazina,
mesalazina): tienen accién antiin-
flamatoria, mediante la inhibicién
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de mediadores proinflamatorios
(interleucinas, prostaglandinas...).
Son ttiles en la CU, aunque podrian
considerarse en algunos casos de EC
con afectacién célica. Tienen un
papel tanto en la induccidn, en los
casos leves-moderados, como para
el mantenimiento de la remisién. Se
recomienda el uso combinado de las
presentaciones orales y tépicas (supo-
sitorios, espumas y enemas) siempre
que sea posible, resultando especial-
mente utiles en CU con afectaciones
distales de colon izquierdo(5).

* Corticoides (corticoides sistémicos,
budesonida, beclometasona): tienen
efecto antiinflamatorio. Los sistémi-
cos (prednisona, prednisolona) estin
indicados en la induccién de la remi-
sién en el brote moderado-severo de
CU y en EC o sin imposibilidad de
realizarlo en caso de falta de respuesta
al tratamiento dietético, y puede ser
necesario administrarlos por via
intravenosa (metilprednisolona). No
estdn indicados como terapia de man-
tenimiento. Los corticoides de accién
local (budesonida, beclometasona)
presentan menor biodisponibilidad,
con menor efecto antiinflamatorio y
efectos adversos. Existen tanto pre-
paraciones orales como tépicas.

Inmunosupresores

* Tiopurinas (azatioprina, 6-mercapto-
purina): inhiben la proliferacién de lin-
focitos T'y B y estin indicados para
el mantenimiento de la remisién. No
son utiles para la induccidn, ya que su
efecto maximo puede requerir 8-12
semanas de tratamiento. Pueden dar
efectos adversos idiosincrasicos (no
dosis-dependientes), como la pancrea-
titis aguda, o bien otros dosis-depen-
dientes, como la leucopenia entre otros.

* Metotrexato: inmunomodulador con
efecto antiproliferativo y citotdxico,
a través de la inhibicién de la sinte-
sis de ADN y ARN. Indicado en el
mantenimiento de remisién en EC en
pacientes con riesgo de mal prondstico
o en fallo/intolerancia a tiopurinas.

* Ciclosporina y tacrélimus: indicados
en CU grave refractaria a otros tra-
tamientos, como medida temporal o
“terapia puente”. Estos tratamientos
tienen efectos adversos frecuentes y
potencialmente graves, por lo que no
se usan como terapia inicial en estos
pacientes.

Terapia biolégica

Son firmacos que regulan el sistema
inmune a través de la inhibicién selec-
tiva de distintos puntos de la cascada
inflamatoria. Actualmente, dispone-
mos de dos firmacos anti-TNFa (anti-
factor de necrosis tumoral o) aprobados
para el uso en nifios a partir de 6 afios,
infliximab y adalimumab. Son de admi-
nistracién intravenosa y subcutinea res-
pectivamente, y tienen indicacién en EC
y CU pedidtricas en pacientes con afecta-
cién del crecimiento, afectacién perianal,
patrén estenosante o fistulizante, afec-
tacién extensa, brotes graves y actividad
persistentemente activa que no responde
a otros tratamientos. Los principales efec-
tos secundarios de estos firmacos son las
reacciones alérgicas durante la infusién
y el aumento del riesgo de infecciones.
El riesgo de linfoma hepatoesplénico de
células T es un efecto adverso muy infre-
cuente a la vez que grave. Disponemos de
estrategias para optimizar el uso de estos
firmacos, como la monitorizacién de sus
niveles y/o la asociacién con inmunosu-
presores que disminuyan la inmunogeni-
cidad y tengan un efecto sinérgico. Si, a
pesar de ello, no se consigue o se pierde
la respuesta, se puede considerar el uso
de otras opciones terapéuticas que ain
no estdn aprobadas para su uso en pedia-
tria (por lo que deben solicitarse como
fuera de indicacién), pero en los que se
dispone de amplia experiencia en pacien-
tes pedidtricos, como el ustekinumab
(anticuerpo monoclonal contra las inter-
leucinas 12 y 23) o el vedolizumab (anti-
cuerpo monoclonal anti-integrina 04p7).
También, se dispone de otros firma-
cos, como las pequefias moléculas, con
resultados prometedores en pacientes
adultos; asimismo, estin en desarrollo
otros tratamientos biolégicos mds selec-
tivos que podrian ser una opcién en los
pacientes refractarios a otras lineas de
tratamiento(16,17),

Terapia nutricional en la EC: la
nutricién enteral exclusiva (NEE)
Consiste en realizar una alimentacién
exclusiva con férmula polimérica com-
pleta durante un periodo de 6-8 semanas.
Este tratamiento tiene ventajas en cuanto
a la mejoria del estado nutricional del
paciente, la ausencia de efectos secunda-
rios y la capacidad de curacién mucosa en
comparacién con los corticosteroides. Estd
indicado como primera linea terapéutica

para el brote leve-moderado de EC de



Tabla V. Tratamientos mas importantes en la enfermedad inflamatoria intestinal pediatrica (Ellp)

Corticoides
— Glucocorticoides

— Budesonida

— Beclometasona

Indicacion

Oral: brote leve-moderado de
CU extensa o EC
IV: brote severo CU o EC

Oral: brote CU extensa o EC
ileal o colon ascendente
Rectal: colitis izda. en CU o EC

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

Posologia

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

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

Oral: 5-10 mg cada 24 horas
1 mes

Rectal: 1 enema cada 12-24
horas hasta remision sintomas

Efectos secundarios

— Menores con budesonida/beclometasona

— Piel: estrias, hirsutismo y acné

— Ojos: glaucoma y cataratas

— Cardiovascular: hipertension arterial y
ateroesclerosis

— GI: Ulcera péptica y pancreatitis

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

— Musculo esquelético: miopatia y osteoporosis.

— SNC: trastornos afectivos y del suefio

— Inmunodepresion

5-Asa
— Mesalazina CU leve-mod. Rectal: 25 mg/kg/dia hasta
Colitis izq. 1 gramo (antes de dormir)
Oral: 50-100 mg/kg/dia (méx.
4 g/dia), antes de comidas
— Sulfasalazina CU leve-mod. 40-70 mg/kg/dia
Colitis izq. (max. 4 g/dia)

Afectacion articular

— Tépica: irritacion local, prurito y exacerbacion
de la colitis (raro).

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

Inmunomoduladores
— Tiopurinas
(AZA,6-MP)

— Metotrexato

EC mod.-grave

CU mod.-grave

EC fistulizante

Corticodependencia

Prevencién recurrencia
postquirdrgica EC

EC corticodependiente
EC corticorresistente
Intolerantes o falta
de respuesta tiopurinas
CU sin respuesta o
intolerancia a tiopurinas,
si no hay otras opciones
disponibles

AZA: 2-3 mg /kg/dia
6-MCP: 1,5 mg/kg/dia

Induccién:

<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

— ldiosincréasicos: sindrome gripal, fiebre, rash,
dolor abdominal y pancreatitis.

— Dosis dependiente: mielosupresion (sobre
todo, leuco y neutropenia), elevacion de las
transaminasas e intolerancia gastrointestinal
(dolor abdominal, nduseas y vomitos).

— Riesgo aumentado de linfoma

— Riesgo aumentado de infecciones.

— Gastrointestinales, cefalea, alopecia,
mielosupresion, alteraciones hepaticas
(elevacién 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

— Adalimumab

EC o CU graves y refractarias
a otras terapias

EC grave o refractaria a otras
terapias

CU grave o refractaria a otras
terapias

IV: 5 mg/kg en semana O,
2, 6, posteriormente
cada 8 semanas.

Se considerara ajuste
de pauta de forma
individualizada

<40 kg: induccién:

80 mg-40 mg a los 0, 14 dias
Mantenimiento: 20 mg/14 dias
>40 kg: induccioén:

160 mg-80 mg a los O, 14 dias
Mantenimiento: 40 mg/14 dias
Se considerara ajuste de pauta

de forma individualizada

— Fiebre, escalofrios, prurito, rash cutaneo,
broncoespasmo, sudoracién, malestar general,
cefalea, nauseas, vomitos, dolor precordial,
palidez mucocutanea, hipotension, 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

— 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. Fuente: Tolin Hernani M, Sénchez Sénchez C, Miranda Cid C, Alvarez Calatayud G, Rodriguez Jiménez C. Enfermedad inflamatoria intestinal
pediatrica Pediatr Integral. 2019; XXIlI: 406-16. Disponible en: https://www.pediatriaintegral.es/wp-content/uploads/2019/xxiii08/04/n8-406-416_MarTolin.pdf.
Turner D, Ruemmele FM, Orlanski-Meyer E, Griffiths AM, Martin de Carpi J, Bronsky J, et al. Management of Paediatric Ulcerative Colitis, Part 1: Ambulatory
Care-An Evidence-based Guideline from European Crohn’s and Colitis Organization and European Society of Paediatric Gastroenterology, Hepatology and
Nutrition. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2018; 67: 257-91. Van Rheenen PF, Aloi M, Assa A, Bronsky J, Escher JC, Fagerberg UL, et al. The Medical
Management of Paediatric Crohn’s Disease: an ECCO-ESPGHAN Guideline Update. J Crohns Colitis. 2020: jjaal61.
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patrén inflamatorio (no fistulizante ni con
afectacion perianal). En los ultimos afios,
se han planteado otras opciones de terapia
nutricional, como la dieta de exclusién de
la enfermedad de Crohn (DEEC), con
buenos resultados y mejor aceptacién por
parte de los pacientes(1”).

Antibioterapia

Los antibiéticos mas utilizados son
el metronidazol y el ciprofloxaciono,
recomendados como terapia coadyuvante
en enfermedad perianal fistulizante en
EC (durante periodos prolongados), asi
como en casos de pacientes con reser-
voritis en ciclos puntuales. Se ha des-
crito la utilidad de la administracién de
una combinacién de antibibticos orales
(amoxicilina, vancomicina, metronida-
zol, doxiciclina/ciprofloxacino) para la
induccién de remisién en brotes de CU
en casos seleccionados, como pacientes
con VEOIBD o como “terapia puente”,
pero ain no se ha establecido una reco-
mendacion firme para su uso(8).

Granulocitoaféresis

Es una técnica que consiste en la
extraccién de leucocitos del torrente san-
guineo a través del paso por una mem-
brana extracorpérea. Se puede considerar
su uso en la CU crénicamente activa, cor-
tico-dependiente o con pérdida secunda-
ria de respuesta a la terapia anti-I'NFa,
como terapia puente y para sustituir tra-
tamientos farmacoldgicos téxicos(?).

Cirugia

Las opciones quirdrgicas deben valo-
rarse de forma individualizada, teniendo
en cuenta que se trata del tratamiento de
eleccién en determinados casos de fistu-
las, abscesos, estenosis fibréticas que cur-
sen con clinica obstructiva o CU refracta-
ria a tratamiento médico. Ademds, algu-
nas complicaciones, como la perforacién
o el megacolon téxico, pueden requerir
cirugfa de urgencia. La valoracién del tipo
de intervencion debe ser considerada por
un equipo multidisciplinar, teniendo en
cuenta el segmento afecto, la gravedad
y la evolucién de la enfermedad y su
respuesta a otros tratamientos. Se reco-
mienda que estas técnicas sean realizadas
en centros de referencia con cirujanos
especializados y con experiencia.

Efectos adversos

Es fundamental tener en cuenta los
posibles efectos adversos de la medi-
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cacién usada en estos pacientes como
parte de su seguimiento. Antes de ini-
ciar cualquier tratamiento, se valorard
la necesidad de estudios previos (p. €j.,
valorar el estado de vacunacién antes del
inicio de inmunosupresores), asi como
la monitorizacién que precise cada far-
maco. En general, debe considerarse que
el paciente en tratamiento con firmacos
inmunosupresores e inmunomoduladores
puede tener un mayor riesgo de infec-
ciones, debiéndose valorar la profilaxis
infecciosa en casos de triple inmunosu-
presion.

Transicion a la unidad
de adultos

El proceso de transicion organizado tendra
como objetivo asegurar la continuidad de
los cuidados y conseguir un mejor control
de la enfermedad y una optimizacion de la
calidad de vida del paciente.

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 adulto0),
Debe ser un proceso multidisciplinar,
anticipativo y organizado que tenga
como objetivo asegurar 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.

Debido a que la EII supone una pato-
logia crénica con elevada morbilidad,
en algin momento de su evolucidn, los
pacientes pedidtricos serdn trasladados a
la atencién clinica por parte de gastroen-
ter6logos de adultos. Como consecuencia
de las caracteristicas propias de la enfer-
medad en nifios, los factores psicolégicos
y sociales propios de la adolescencia, la
incertidumbre de la evolucién en brotes
y la importancia de la adhesion al trata-
miento, se hace fundamental en esta tran-
sicién la participacién de los gastroente-
rélogos de referencia, un pediatra y un
especialista de adultos, asi como la impli-
cacién 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 resul-
tados del curso de las enfermedades cré-
nicas, por lo que es importante conocerlo
y ponerlo en préctica para la mejora en la
calidad asistencial de estos pacientes(@).

Funcio6n del pediatra
de Atencion Primaria

El pediatra de Atencién Primaria tendra un
rol importante, desde la sospecha del debut
hasta el posterior seguimiento, deteccion
de brotes y de posibles efectos secundarios
de tratamiento.

El pediatra de Atencién Primaria
(AP) tiene un papel fundamental, tanto
en el diagnéstico como en el seguimiento
de los pacientes con Ellp. El retraso diag-
nostico puede generar complicaciones y
peor respuesta al tratamiento, por lo que
es imprescindible la alta sospecha de esta
enfermedad y la derivacién a digestivo
infantil de los pacientes.

Una vez confirmado el diagnéstico e
iniciado el tratamiento, el pediatra de AP
debera conocer los posibles efectos adver-
sos y favorecer la adherencia terapéutica y
la autonomia del paciente, especialmente
en la etapa de la adolescencia, para rea-
lizar el seguimiento de forma conjunta
con el gastroenterélogo pedidtrico. En los
pacientes en seguimiento que presenten
sintomatologia aguda, como fiebre, dolor
abdominal o diarrea, deberin conside-
rarse, en primer lugar, los cuadros mds
frecuentes, como la patologia infecciosa
intercurrente. Si una vez descartados per-
siste la sospecha de brote agudo o efectos
adversos de la medicacién, deberd contac-
tarse con la Unidad de Gastroenterologia
infantil de referencia.

Debe revisarse el calendario vacunal
de todos los pacientes al diagnéstico y
completarse si fuera necesario, conside-
rando que el inicio de firmacos inmu-
nosupresores contraindica la administra-
cién de vacunas de virus vivos y puede
disminuir la eficacia del resto. Ademds,
los pacientes en tratamiento inmuno-
modulador deben recibir la vacunacién
anual contra la gripe y COVID segtn
recomendaciones vigentes.

Es importante desaconsejar el con-
sumo de tabaco en todos los pacientes y,
especialmente, en aquellos con EC, pues
aumenta el riesgo de cirugia, de uso de
inmunosupresores y la aparicién de recidi-
vas de la enfermedad. Debe recordarse el
aumento de riesgo de linfoma hepatoes-
plénico en pacientes que reciben tiopuri-
nas, especialmente en combinacién con
anti-TNF y, habitualmente, en contexto
de infeccién por virus Epstein-Barr. Ade-
mis, debe recomendarse la adecuada pro-
teccién solar, dado el aumento del riesgo



de céncer cutineo descrito en los pacien-
tes con tratamientos inmunosupresores.

En las visitas de seguimiento debe
controlarse el adecuado crecimiento
y desarrollo puberal, considerando el
posible riesgo de osteopenia secundaria
a la enfermedad o algunos de los far-
macos, como los corticoides, por lo que
se valorard la necesidad de suplemen-
tos de calcio y vitamina D, asi como la
realizacién de densitometrias de forma
individualizada.

En los pacientes con EIIp debe reco-
mendarse alimentacién equilibrada,
evitando productos manufacturados y la
realizacién de ejercicio fisico de forma
frecuente, lo que favorecerd la mejor
evolucién de la enfermedad, su adecuado
desarrollo y una mejor calidad de vida.

Prondstico

La evolucién a largo plazo de
los pacientes con EIIp ha mejorado
llamativamente en las tltimas décadas,
especialmente desde la disponibilidad
de firmacos biolégicos, aunque
siguen teniendo importantes riesgos
potenciales22). Entre el 24 y 43 % de los
nifios progresan a un fenotipo estenosante
y entre el 14 y 44 % desarrollan fistulas
o abscesos(23-25), El riesgo de reseccién
intestinal a 1, 5y 10 afios en la EC de
inicio pedidtrico es del 7,9 %, 25,5 % y
35,6 %, respectivamente(26). Ademis,
estos pacientes asocian mayor riesgo
que la poblacién general de presentar
problemas de salud mental, cdncer
y mortalidad. Una de las lineas de
investigacién vigentes consiste en la
caracterizacién de factores prondsticos y
predictores de respuesta a determinados
tratamientos. Esto permitird en un
futuro individualizar y optimizar el
manejo de estos pacientes.
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Algoritmo. Criterios de Oporto para el diagnédstico de Ell en la edad pediatrica

Alta sospecha de EIl

Manifestaciones extraintestinales aisladas

Marcadores fecales T

‘ Realizar ileocolonoscopia y endoscopia digestiva alta (con biopsias de todos los segmentos) ‘
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Considerar capsula si marcadores
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| |

Positiva Negativa

dﬁ-m

Ell: enfermedad inflamatoria intestinal; CU: colitis ulcerosa; EC: enfermedad de Crohn; ;ERM?: considerar entero-resonancia
magnética (entero-RM); Ell-I: Ell-indeterminada o no clasificada. Modificado de: Levine A, et al. ESPGHAN revised Porto criteria
for the diagnosis of inflammatory bowel disease in children and adolescents. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2014; 58: 795-806.
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Motivo de consulta: nifio de 13 afios y 5 meses de edad que
ingresa desde Urgencias, donde ha acudido derivado por su pediatra
de AP por anemia persistente y progresiva, con taquicardia. Refieren
astenia y palidez cutanea percibida hace 3 meses. Al inicio del
cuadro clinico, se realiza en AP analitica de sangre con hemoglo-
bina (Hb) 9,8 g/L, microcitosis e hipocromia, que impresiona de
anemia ferropénica. Inicia tratamiento con hierro oral y, en con-
trol analitico realizado 2 meses después, presenta: Hb: 8,9 g/dl;
persiste microcitosis e hipocromia; transferrina: 150 mg/dL; ferri-
tina: 111 ng/mL; indice de saturacién de transferrina (IST): 5,77 %;
velocidad de sedimentacion globular (VSG): 120 mm; celiaquia:
negativa (anticuerpos anti-tranglutaminasa IgA: negativos; primera
determinacion anticuerpos antiendomisio IgA: positivo, que negati-
viza en control posterior; HLA DQ2: positivo); y proteina C reactiva
(PCR): 11,53 mg/dl. Los padres observan una disminucion del
apetito, astenia y pérdida de peso de unos 2 kg en los Gltimos
6 meses. No refieren dolor abdominal, episodios de artritis o de
fiebre en los Gltimos meses, ni aftas o exantemas. El habito intes-
tinal habia sido normal, hasta los tres dias previos al ingreso en
los que presenta 2-3 deposiciones al dia de consistencia liquida
sin productos patolégicos. Se objetiva febricula de hasta 37,8°C
intermitente y algdn vomito aislado desde el inicio del cuadro.

Antecedentes personales: embarazo controlado y normal. Parto
eutéeico a término. Periodo neonatal e infancia sin incidencias. Sin
ingresos. Sin intervenciones quirdrgicas. Sin alergias conocidas.
Calendario vacunal al dia.

Antecedentes familiares: ambiente epidémico familiar nega-
tivo. Madre con antecedente de gastritis eosinofilica. Sin otros
antecedentes familiares de interés.

Exploracion y evaluacion en el Servicio de Urgencias: exploracion
fisica: talla: 153,5 cm (-0,9 DE segln consenso 2010; -0,7 DE
seglin OMS); peso: 38,4 kg (-1,4 DE segln consenso 2010); IMC:
16,3 kg/m2 (-1,2 DE seglin consenso 2010; -0,7 DE seglin OMS);
superficie corporal: 1,28 m2. Temperatura (°C): 35,8; tension sisto-
lica (mm Hg): 122, tension diastélica (mm Hg): 84; pulso (lat/min):
149; saturacion de oxigeno basal (%): 97. Presenta buen estado
general. Bien hidratado y perfundido, con ligera palidez de mucosas
y abdomen blando, depresible, dolor a la palpacién en flanco y fosa
iliaca derechas; Blumberg negativo. No se observan aftas. Analitica
sanguinea en Urgencias: Hb: 9,6 g/L; microcitosis e hipocromia;
trombocitosis: 651.000; VSG: 52 mm; PCR: 15 mg/dl. Dada la
persistencia de la taquicardia y la aparente ausencia de absorcion
del hierro a nivel intestinal, el hematélogo de guardia indica admi-
nistrar dosis de hierro intravenoso (iv), que tolera adecuadamente.
Tras permanecer en observacion varias horas, con persistencia de
taquicardia, se decide ingreso para observacion y estudio.

Evolucion, pruebas complementarias y tratamiento: durante el
ingreso se administran dos dosis mas de hierro iv en dias alternos
y se realiza sangre oculta en heces (SOH) que resulta positiva,
despistaje infeccioso en heces con virus, coprocultivo y parasi-
tos en heces que resulta negativo y calprotectina fecal (CF) de
4.810 microg/g. Ante la sospecha de Ell, se solicita endoscopia
digestiva alta (EDA) y baja (EDB). Ademas, se realiza una ecografia
intestinal en la que se observan hallazgos compatibles con una Ell
con signos de actividad, que afecta a un segmento largo de ileon
distal e ileon terminal, de aproximadamente 25 cm de longitud,
afectacion del ciego, del colon derecho y del angulo hepatico del
colon. Presenta multiples imagenes compatibles con sinus tracts,
tanto en el ileon terminal como en el ciego, sin objetivarse claras
imagenes de absceso (Fig. 1).

La EDA es macroscépicamente normal y en la EDB presenta
eritema perianal con fisura en margen anal a las 6 h, sin signos
de sobreinfeccién. Grado de preparacién coldnica (escala Boston):
2-2-3. En colon ascendente presenta practicamente la totalidad de
la superficie ulcerada con restos de fibrina y sin signos de sangrado
activo. En colon ascendente se observa una zona estenosada con
una columna de mucosa y fibrina que ocupa mas del 50 % de la
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Caso clinico

Figura 1.

luz. Ante la posibilidad de perforacién, se decide no progresar
la exploracion, por lo que no se alcanza ciego ni se explora ileon.
En colon transverso presenta aftas de diversos tamafios (la mayoria
de 1-2 cm), sin signos de sangrado activo ni de complicacién, junto
con edema y pérdida parcial del patrén vascular. En colon des-
cendente, sigma y recto, presenta mucosa integra sin alteraciones
asociadas. El diagnéstico endoscépico fue de patrén compatible
con enfermedad de Crohn (EC), con actividad moderada-grave
(SES-CD 11, no valorado ciego). La anatomia patoldgica es infor-
mada como fragmentos de mucosa colorrectal con arquitectura
minimamente distorsionada que muestra dos lesiones ulceradas
en colon ascendente y transverso, caracterizadas por tejido de
granulacién e inflamacién aguda y crénica. Ademas, se observan
imagenes de criptitis aislada en sigma e hiperplasia linfoide en
forma de foliculos en sigma y recto. No se observan granulomas.

Conclusion: Colitis crénica activa de patrén parcheado, com-
patible con Ell con actividad severa. Ante la sospecha de Ell,
probable EC con patrén estenosante/fistulizante pendiente de
filiar, y anemia con tendencia a la taquicardia, se decide iniciar
tratamiento con infliximab (IFX) iv, con pauta intensificada de
10 mg/kg, 0-2-6 semanas, como tratamiento de induccién tras
comprobar serologias y Mantoux negativo. Se inicia, de forma
concomitante, tratamiento con azatioprina a 2,6 mg/kg/dia en
comboterapia. Durante el ingreso, no cumple criterios de brote
grave ni precisa tromboprofilaxis. Se realiza entero-resonancia mag-
nética como parte del estudio de extensién, en la que se objetiva
una extensa afectacién intestinal compatible con Ell tipo EC.
Presenta un marcado engrosamiento mural irregular, asocia edema
mural, restriccion de la difusion y realce estratificado con marcada
desestructuracién mural en algunas regiones, asi como hiperemia
mesentérica adyacente, afectando al intestino delgado proximal
(probablemente yeyuno), ileon distal y ciego/colon ascendente.
Existen signos de obstruccion parcial de tipo inflamatorio en el
colon ascendente. Se establece el diagnéstico de EC Alb L4b B2
G1 segln la clasificacion de Paris. Tras la administracion de la
primera dosis IFX, presenta mejoria de la consistencia de las depo-
siciones, que pasan a ser semiformadas/pastosas y 1 cada 24-48
horas, sin dolor abdominal espontaneo, salvo con la palpacién
abdominal profunda en flanco derecho. Se mantiene afebril, con
disminucion de la FC hasta su normalizacién, y estabilizacién de
la Hb con tendencia ascendente, sin signos clinicos de obstruccién
y adecuada tolerancia oral, por lo que se decide alta y se continta
seguimiento ambulatorio.
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G 4

Cuestionario de Acreditacion

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 formacién continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 70 % de las preguntas. Se podréan realizar los
cuestionarios de acreditacién de los diferentes nimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Enfermedad inflamatoria
intestinal pedidtrica

25.

26.

27.

La enfermedad inflamatoria intes-
tinal (EII) pedidtrica, sefiale la res-

puesta CORRECTA:
a. Tiene las mismas caracteristicas
que la EII del adulto.

b. Dalugar a una inflamacién cré-
nica de distintos tramos del tubo
digestivo.

c. Produce una inflamacién intes-
tinal de etiologia multifactorial.

d. Tiende a la curacién después de
la adolescencia.

e. b y cson correctas.

Respecto a la epidemiologia de la
enfermedad inflamatoria intestinal
pedidtrica (EIlp), sefiale la respuesta
CORRECTA:

a. Esuna enfermedad mds preva-
lente en climas cdlidos.

b. Laincidencia dela EIlp estd des-
cendiendo a nivel mundial.

c. La mayor parte de los casos de
EIlp debutan antes de los 2 afios
de edad.

d. Los flujos migratorios, la occiden-
talizacién y la globalizacion estdn
haciendo que aumente su diag-
néstico en paises en desarrollo.

e. Los pacientes que presentan un
debut mds precoz de la enferme-
dad inflamatoria intestinal (EII)
tienen una mejor respuesta a los
tratamientos médicos.

Respecto alos sintomas de la enfer-
medad inflamatoria intestinal

pedidtrica (EIlp), sefiale la respuesta
CORRECTA:

a. La enfermedad de Crohn suele
dar una clinica mds abrupta y lla-
mativa, lo que lleva a un diagnés-
tico mds precoz que en los casos
de colitis ulcerosa.

b. Los pacientes pedidtricos presen-
tan mds manifestaciones extrain-
testinales que los adultos.
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28.

29.

c. La afectacién del desarrollo
puberal en la EIlp se da solo en
los pacientes varones.

d. El tenesmo y la urgencia defe-
catoria son los sintomas que mds
puntos suman en el indice de
actividad PUCAL

e. Todas las anteriores son incorrectas.

Marca la respuesta CORRECTA

sobre el diagnéstico de la enferme-

dad inflamatoria intestinal pedid-
trica (EIIp):

a. Se establece por la informacién
recogida en la anamnesis, la
exploracién fisica y el resultado
de anilisis de sangre y heces.

b. La calprotectina fecal es un mar-
cador muy especifico para detec-
tar la enfermedad inflamatoria
intestinal (EII).

c. Los criterios de Oporto para
el diagnéstico de enfermedad
inflamatoria intestinal pedid-
trica (EIlp) fueron revisados por
la ESPGHAN en 2014.

d. En todo paciente pedidtrico debe
realizarse una enteroscopia para
completar el estudio de extension.

e. Laendoscopia digestiva alta debe
realizarse si el paciente presenta
clinica digestiva superior como
epigastralgia, nduseas o vémitos.

Marque la respuesta INCO-

RRECTA respecto al tratamiento

de la enfermedad inflamatoria intes-

tinal (EII) en la edad pedidtrica:

a. La mayoria de los tratamien-
tos actdan regulando el sistema
inmunitario y ejerciendo una
accién antiinflamatoria.

b. La nutricién enteral exclusiva
(NEE) consiste en la administra-
cién de una férmula polimérica
durante 6-8 semanas.

c. [Elobjetivo del tratamiento es con-
seguir no solo la remisién clinica,
sino también la curacién mucosa.

d. La nutricién enteral exclusiva

(NEE) estd indicada para indu-

cir la remisién en pacientes con
colitis ulcerosa.

e. Los corticoides no deben utili-
zarse como estrategia de mante-
nimiento de la remisién.

Caso clinico

30. En el momento de la consulta ini-

31.

32.

cial y ante la clinica de anemia per-

sistente, astenia y pérdida de peso.

¢Cudl debe ser la aproximacién

diagnéstica inicial?, sefale la res-

puestaINCORRECTA:

a. Descartar anorexia nerviosa.

b. Descartar celiaquia.

c. Hacer despistaje de hemorragia
digestiva.

d. Hacer estudio genético.
Realizar encuesta dietética.

¢Cuil de los siguientes hallazgos
analiticos NO son sugestivos de
enfermedad inflamatoria intestinal
(EII)? Sefiale la respuesta INCO-
RRECTA:

a. Calprotectina fecal >250 (ug/g)
microg/g.

Trombocitosis.

Anemia normocitica.

Anemia microcitica.

Lactacto deshidrogenasa (LDH)
>400 U/L

o o T

En relacién al abordaje terapéutico
en este paciente, sefiale la respuesta
CORRECTA:

a. Los corticoides orales serian el
tratamiento de induccién de elec-
cién.

b. Elmanejo dietético con nutricién
enteral exclusiva o dieta de exclu-
sién del Crohn es el tratamiento
de induccién de eleccién.

c. Un fiarmaco anti-TNTF es el trata-
miento de induccién de eleccién.

d. Ante los signos radiolégicos de
estenosis y obstruccion parcial, la
cirugia resectiva es el tratamiento
inicial de eleccién.

e. Todas las anteriores son correctas.
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