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Puntos clave

‘ La enfermedad

‘ inflamatoria intestinal
sigue habitualmente

un curso cronico y su
incidencia aumenta en la
edad pediatrica.

~ El fenotipo inicial
- de la enfermedad
inflamatoria en pediatria
(Ell-P) es diferente del
fenotipo del adulto, con
formas mas extensas.

" La nueva clasificacion

- de Paris de la Ell
resalta peculiaridades
de esta afectacion y
las diferencias entre
nifos pequefos y
mayores o adolescentes,
reconociendo la
importancia del retraso
de crecimiento en la
enfermedad de Crohn (EC).

" El espectro de la
- El-P va desde formas
monogénicas precoces
infrecuentes hasta formas
poligénicas similares
genéticamente a las formas
del adulto.

" La clinica de la Ell es
= heterogénea, digestiva
o extradigestiva, lo que
puede producir retraso en
el diagnéstico.

b La ElI-P puede
complicarse con fallo
de crecimiento, sobre todo
en la EC, y condicionar
una talla adulta inferior a la
genética.

Enfermedad
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intestinal (I):
clasificacion,
etiologia v clinica
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Introduccion

La enfermedad inflamatoria intestinal (EII)
es una enfermedad que se diagnostica cada
vez con mds frecuencia en los nifios y adoles-
centes, en los cuales se puede presentar con
caracteristicas clinicas especiales, sobre todo
con la alteracién del crecimiento y desarrollo
puberal. La EII pedidtrica (EII-P) puede ser
una enfermedad severa con una repercusién
médica, psicoldgica y sociofamiliar impor-
tante, que requiere idealmente un manejo en
unidades multidisciplinares. El pediatra gene-
ral debe reconocer sus formas de presentacién
digestivas y extradigestivas, contribuir a su
diagnéstico precoz con criterios de derivacién
adecuados y colaborar en algunos aspectos
importantes del manejo conjunto de estos
pacientes, que debe hacerse en funcién de su
larga evolucién. Se exponen en este articulo
aspectos novedosos de su clasificacién y etio-
patogenia junto a aspectos clinicos relevantes.
En una segunda parte se expondrd su diag-
néstico y tratamiento.

Concepto

La EII incluye 2 tipos de procesos inflamato-
rios idiopdticos y crénicos intestinales: la co-
litis ulcerosa (CU) y la enfermedad de Crohn
(EC). La CU afecta solo al colon, comenzan-
do por el recto, con una extensién proximal
continua, exclusivamente mucosa. La EC
afecta preferentemente al ileon y el colon, pe-
ro puede aparecer en cualquier zona del tracto

digestivo, de forma transmural y discontinua.
Ambas siguen un curso intermitente con bro-
tes de actividad y remisién. Cuando no se
logra definir entre ambos tipos, en formas de
afectacién célica exclusiva, se emplea el tér-
mino de EII no clasificada (EII-noC), antes

colitis indeterminada.

Historia natural
y clasificacion de
la enfermedad
inflamatoria
intestinal

En los dltimos afios, se han publicado estudios
importantes sobre la historia natural de la EII-
P2 La EC presenta inicialmente un fenotipo
inflamatorio (80-90%). Las formas complica-
das, estenosantes o fistulizantes, menos fre-
cuentes al inicio, aumentan al doble en los
siguientes 5 a 10 afos. La distribucién de las
lesiones es mds extensa, ileocdlica y del tracto
digestivo superior con menos ileitis aisladas
(mas frecuentes en adultos). La CU también es
mis extensa (pancolitis) y severa que las formas
de adulto (mds proctitis o colitis izquierda),
progresando de una forma mds rdpida. Un
30-50% de los pacientes requieren inmuno-
moduladores a los 12 meses. A los 10 afios, un
10-30% de los casos de EII precisarén cirugia.

La clasificacién de Montreal® de la EII se
basa en la extensién de la inflamacién, en la
severidad clinica y, en el caso de la EC, en
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La enfermedad
inflamatoria intestinal (EIl)
incluye la colitis ulcerosa
(CU) y la enfermedad de
Crohn (EC), enfermedades
sin curacion definitiva
pero en las que se han
conseguido importantes
avances en los ultimos
afnos. Ambas siguen un
curso croénico variable y
heterogéneo, con periodos
de actividad y remision.

Cuando no se logra
etiquetar fenotipicamente
entre EC y CU se

habla de enfermedad
inflamatoria no clasificada.
Al comienzo, presenta
diferencias con la del
adulto porque tiene mayor
extensioén y severidad de
las lesiones.
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el comportamiento biolégico (inflamatorio,
estenosante, fistulizante o penetrante). En
ella se establece un solo grupo de edad pe-
didtrica por debajo de los 17 afios, pero re-
cientemente se ha propuesto una modifica-
cién de la misma en la llamada clasificacién
de Paris* (tabla 1), que atiende a la presen-
cia de algunas de las diferencias fenotipicas
anteriores y entre nifios de distintas edades,
por encima o debajo de los 10 afios (en me-
nores de 10 afios mis formas de colitis en la
EC, diferente respuesta serolégica, tasas de
colectomia menores en la CU). Se amplia
y especifica la clasificacién de la afectacién
del tracto digestivo superior y el intestino
delgado en la EC (formas que cursan con
mds afectacién del crecimiento, repercusién
nutricional y mds riesgo de cirugfa) y de la
extensién y la severidad en la CU (la panco-
litis se asocia a un mayor riesgo de cirugia),
se introduce el retraso de crecimiento como
elemento diferenciador, todo ello por sus
implicaciones diagnésticas, terapéuticas y
prondsticas en pediatria.

4

Epidemiologis

La edad mis frecuente de comienzo de la EII
es entre la segunda y la cuarta décadas de la
vida. Un 7-20% de todos los casos nuevos de
EII aparecen por debajo de los 18 afios®. Si
bien globalmente es mis prevalente la CU,
en el nifio predomina la EC. La inciden-
cia de la EII-P es variable entre paises. Es
mis frecuente en los industrializados y en
las latitudes nérdicas. En el Reino Unido la
incidencia de la EII-P es de 5,2 /100.000
(3,1 EC; 1,9 CU; 0,6 EII-noC). En Francia,
5,2 y 0,8/100.000 para la EC y CU, respec-
tivamente. En Norteamérica, la incidencia
media es de 7,1/100.000 (4,5 EC). En una
reciente revisién sistemdtica se ha puesto de
manifiesto que las tasas de incidencia de la
EC en estos paises contintian en aumento’.
En Espafia se ha constatado un aumento de
su prevalencia en los casos diagnosticados en
hospitales de todo el pais (Martin de Carpi,
J. Registro SPIRIT). Es mas frecuente en la

raza caucdsica y especialmente entre los judios

Tabla 1. Clasificacion de Paris de la enfermedad inflamatoria intestinal

Enfermedad de Crohn

Edad al diagnéstico

Localizacion

Ala: 0-9 afos
Alb: 10-16 afos
A2: 17 a 40 afios

A3: > 40 afios

L1:1/3 distal ileon + ciego

L2: colon

L3: ileocolon

L4a: enfermedad alta proximal al Treitz

L4b: enfermedad alta distal al Treitz y proximal al tercio distal ileon

Conducta

B1: no estenosante, no penetrante

B2: estenosante

B3: penetrante

B2B3: estenosante y penetrante

Crecimiento

Colitis ulcerosa

P: enfermedad perianal
GO: sin evidencia de retraso de crecimiento

G1: retraso de crecimiento

Extension

E1: proctitis

E2: colitis izquierda (distal al angulo esplénico)

E3: colitis extensa (distal al angulo hepatico)

Severidad

E4: pancolitis

SO: nunca severa

S1: alguna vez severa (PUCAI > 65)



askenazies. La mayoria de los casos de EII
pedidtrica aparece en los afios de la adoles-
cencia (edad media de 12 afios), un 20% antes
de los 10 afios y 4% antes de los 5 afios. La
incidencia en estos 2 grupos de edad ha au-
mentado, sobre todo las formas de afectacién
célica exclusiva®. En los nifios, la EC es mis
frecuente en los varones (1,5:1) y no hay dife-
rencias de sexo en la CU’.

Etiologia

Las causas de la EII no se conocen con pre-
cisién, aunque en los dltimos afios ha habido
progresos significativos en el conocimiento
de su fisiopatologia. Bésicamente, existe una
respuesta inflamatoria anémala frente a gér-
menes de la microbiota intestinal en personas
con predisposicién genética. Determinados
factores ambientales pueden afectar a la com-
posicién de la flora bacteriana o acelerar y
modular dicha respuesta inmune (fig. 1).

Factores ambientales

La influencia de factores ambientales explica
el aumento de la incidencia en las dltimas
décadas, no atribuible a modificaciones ge-
néticas. Se pone de relieve en el hecho del
aumento de casos entre inmigrantes de paises
subdesarrollados, especialmente cuando mi-
gran antes de los 15 afios™.

Deteccién intracelular de
gérmenes NOD2/CARD15
Genes autofagia y estrés
endoplésmico

Flora bacteriana comensal

Antibidticos
Dieta
sEnteropatégenos?
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Mediante la alteracién de los mecanismos
de regulacién inmunitaria intestinal actdan
algunos factores ambientales claramente rela-
cionados con la EII, como la apendicectomia,
el tabaco o los firmacos anticonceptivos y an-
tiinflamatorios, evidentemente de influencia
dispar en pediatria. La apendicectomia es un
factor protector para la CU, especialmente
si se efectia antes de los 20 afios, y de riesgo
para la EC. El tabaco, o en el caso de los
nifios la inhalacién pasiva de humo, es un
importante factor desencadenante y de mal
curso de la EC.

Se han correlacionado marcadores de higiene
como la falta de agua caliente sanitaria an-
tes de los 11 afios, compartir cuarto y bafio,
contacto con animales domésticos o el haci-
namiento, como factores protectores'’. Todos
ellos se relacionan con la llamada teoria de la
higiene, que intenta explicar el aumento de
esta y otras enfermedades de base inmunita-
ria por la exposicién a un medio con menos
patégenos que tendria como consecuencia un
sistema inmunolégico menos preparado para
el control de la inflamacién. Determinados
factores como las dietas occidentalizadas, mas
ricas en azucares simples y grasas, el uso pre-
coz de antibibticos en los nifios'?, la ausencia
de alimentacién con leche materna o deter-
minadas infecciones podrian intervenir en la
patogenia a través de la modificacién de la
microbiota. A pesar de implicarse a determi-

Susceptibilidad genética

ViaTh17/IL-23
IL-23R, STATS...
IL-10
IL-17

Alteracién
regulacién
inmunitaria

Tabaco
Apendicectomia
Farmacos

Factores ambientales

Figura 1. Patogenia de la enfermedad inflamatoria intestinal. Relacion entre los mecanismos de
susceptibilidad genética y factores ambientales. Via de sefializacion Th17 (T helper17)/IL-23
(interleucina 23). IL-10: interleucina 10; IL-17: interleucina 17; IL-23R: receptor interleucina
23; NOD2/CARDI15: nucleotide-binding oligomerization domain protein 2. Caspase recruitment
domain family 15; STAT3: signal transducer and activator of transcription 3.
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La EC suele tener un
fenotipo inflamatorio

al inicio de predominio
ileocecal, con

mayor afectacion
gastrointestinal. La
forma de la CU mas
frecuente es la pancolitis.
La clasificacion de
Montreal de la Ell de
2005 incluye criterios de
edad pediatrica en un
solo grupo por debajo
de los 17 afos, también
tipo y extension de la
afectacion.
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En la nueva clasificacion
de Paris de la Ell se

han recogido aspectos
peculiares de la Ell
pediatrica (Ell-P), como
la subdivisién de la edad
pediatrica, ya que los
menores de 10 afnos
presentan caracteristicas
fenotipicas y prondsticas
diferentes, la inclusion del
retraso del crecimiento
como un aspecto
singular o la afectacion
diferenciada del intestino
delgado segun el tramo
afectado.
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nados agentes infecciosos (Mycobacterium tu-
berculosis, etc.), en ninguno de ellos ha podido
demostrarse una relacién causal clara.

Genética

Aunque se han descrito raras formas mono-
génicas de comienzo infantil"®, como muta-
ciones del gen de la interleucina 10 (IL-10) o
de su receptor (IL-10R), el espectro principal
de la EC y CU pediitricas son formas gené-
ticas complejas, poligénicas y de penetrancia
variable. Apoyan la base genética de la EII la
agregacién familiar de casos y, especialmente,
la concordancia en gemelos monocigéticos
(37% para la EC y 10% para la CU). Se esti-
ma que el riesgo de presentar EII cuando un
padre estd afectado de EC es del 9,2% y del
6,2% cuando lo est4d de CU.

Se han identificado multiples locus de sus-
ceptibilidad mediante estudios de ligamiento
o de asociacién gendémica (genome-wide as-
sociation studies). Los mecanismos genéticos
alterados en la respuesta inmunitaria innata
frente a la microbiota son:

1. Reconocimiento de antigenos bacteria-
nos: gen NOD2-CARD1S5 y otros; el gen
NOD2-CARD15 codifica una proteina ex-
presada en monocitos, macréfagos, células
dendriticas, linfocitos y células epiteliales,
que actda como un receptor intracelular de
reconocimiento de patrones (RRP) (anti-
genos bacterianos, en este caso el muramil
dipéptido).

2. Autofagia, proceso de reciclado de organe-
las o bacterias intracelulares: gen ATG16L1,
IRGM y otros.

3. Estrés endopldsmico, regulado por ge-
nes cuya alteracién conduce a la formacién
excesiva de proteinas con plegamiento erré-
neo y a la apoptosis celular. En la respuesta
inmunitaria adaptativa o adquirida, se han
relacionado especialmente genes de la via in-
flamatoria Th17-IL 23, tanto en la EC como
en la CU, o genes de la via de sefializacién de
la IL-10 en la CU™. Otros genes implicados
afectan a mecanismos de la permeabilidad
intestinal (DLGS5: gen que codifica una pro-
teina relacionada con el mantenimiento de la
integridad epitelial, relacionado con la EC) o
también a moléculas del HLA.

En algunos estudios de asociacién genémica
se han identificado algunos locus especifi-
cos de la EII-P, entre otros: mutaciones de
los genes que codifican la IL-27; gen MT-
MR3, que interviene en la autofagia, y gen
CAPN10 uno, que interviene en el meca-
nismo de estrés endopldsmico. No obstante,
en la mayoria de los estudios publicados, no
se muestran unas diferencias significativas

entre la EII de comienzo precoz o tardio y la
influencia de dichas variantes puede ademds
ser diferente entre poblaciones®. El avance en
los conocimientos genéticos y en la relacién
genotipo-fenotipo permitird mejorar el enfo-
que terapéutico en el futuro.

Clinica

La EC yla CU tienen manifestaciones comu-
nes, pero existen diferencias en la frecuencia
de cada uno de los sintomas y signos; ademads,
algunos son exclusivos de la EC, que tiene, en
general, una mayor heterogeneidad en su pre-
sentacion y curso clinico. Los sintomas de-
penderdn de la localizacién de la inflamacién
y de su severidad. En muchos casos, la pre-
sencia de sintomas inespecificos o solamente
extradigestivos provoca un retraso conside-
rable en el diagndstico (de varios meses), en
especial en la EC'. Debido al aumento de su
incidencia, el papel del pediatra de atencién
primaria es clave en la sospecha diagnéstica
de la enfermedad.

Enfermedad de Crohn

La forma mds habitual de presentacién es con
un conjunto variable de manifestaciones di-
gestivas, fundamentalmente dolor abdominal
y diarrea, siendo el primero mds frecuente en
el nifio, al contrario que en el adulto, en que
predomina la diarrea’. Suele estar localizado
en el cuadrante inferior derecho o bien ser
periumbilical, intenso, a veces posprandial o
nocturno, y repercutir en la calidad de vida.
Todo ello, junto a la presencia de otros sin-
tomas o signos digestivos o extradigestivos,
serdn datos de alarma que lo distinguirdn del
dolor funcional. En caso de afectacién gas-
troduodenal, el dolor podrd ser epigédstrico y
tener caracteristicas dispépticas. La diarrea
puede variar en intensidad, ser nocturna y, en
la enfermedad célica, contener sangre o mo-
co. Se estima que al diagnéstico al menos un
50% de los pacientes tienen pérdida de peso y
alrededor de un 20% tiene un indice de masa
corporal (IMC) bajo, sobre todo en la afecta-
cién de intestino delgado. Por otra parte, da-
do el aumento general de la obesidad, un 10%
de los nifios con EC (y un 20-30% con CU)
tienen un IMC consistente con sobrepeso o
riesgo de obesidad".

En otras ocasiones, el dnico sintoma puede
ser la disminucién de la velocidad de cre-
cimiento, la enfermedad perianal (con una
constelacién variable de tags o repliegues
carnosos, abscesos o fistulas mds o menos
complejas), o bien distintas manifestaciones
extradigestivas. La exploracién fisica puede



mostrar palidez (anemia), malnutricién, re-
traso puberal, masa abdominal inflamatoria,
dedos en palillo de tambor o enfermedad
perianal. Para la valoracién de la intensidad
se utiliza el score Pediatric Crohn’s Disease
Activity Index (PCDAI), que incluye sinto-
mas y signos clinicos, datos analiticos y del
crecimiento (tabla 2).
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Colitis ulcerosa

Los sintomas mds frecuentes son diarrea
y rectorragia, asociadas a dolor abdominal
cblico y a sintomas de urgencia defecato-
ria o tenesmo. Las formas de presentacién
varfan en gravedad segin la severidad y la
extensién de la afectacidn: proctitis, proc-
tosigmoiditis, colitis izquierda o pancolitis.

Tabla 2. Indice de actividad de la enfermedad de Crobn pedidtrica

Historia (1 semana)

Dolor abdominal
0O: ninguno

5: leve. Breve, no influye en
actividad diaria

10: Moderado/severo:
diario, largo, afecta
actividad, nocturno

Laboratorio

Estado general y actividad

0O: sin limitaciones de actividad

5: ocasional dificultad para
actividades diarias de la edad

10: limitacién frecuente de
actividad

Heces (al dia)
0: 0-1 liquidas, sin sangre

5: hasta 2 semiformadas
con sangre escasa, o 2-5
liquidas
10: sangrado abundante,
o > 6 liquidas o diarrea
nocturna

Hematocrito
<10 afos:
0: > 33%. 2,5: 28-32%
5: < 28%

Velocidad de sedimentacion
0: < 20 mm/h
Albimina
0:>3,5g/d

Exploracién disica

11-19 afios (mujeres):
0: > 34%. 2,5: 29-33%
5:<29%

2.5: 20-50 mm/h

5:3,1-3,4 g/dl

11-14 afos (varones):
0: > 35%. 2,5: 30-34%
5:>30%

15-19 afos (varones):
0: > 37%. 2,5: 32-36%
5:>32%

5: > 50 mm/h

10: < 3,0 g/dl

Talla
0: < 1 percentil descenso
Talla seguimiento

0: velocidad crecimiento >
-1 DE

Abdomen

0: no dolor, no masas

Enfermedad perirrectal

0: no, tags asintomaticos

Manifestaciones extradigestivas

5: > 1< 2 percentiles descenso

5: velocidad de crecimiento
< -1 DE, > -2 DE

5: dolor o masa palpable

5: 1-2 fistulas inactivas, drenaje

escaso, no dolor palpacién

10: > percentiles descenso

10: Velocidad de
crecimiento < -2 DE

10: dolor, defensa
involuntaria, masa

definida

10: fistula activa, drendaije,
dolor, o absceso

Fiebre > 38,5 °C durante 3 dias en la Gltima semana, artritis, uveitis, eritema nodoso, pioderma

0O: ninguna

gangrenoso

5: una

10: 22

PCDAI > 30 brote moderado o severo. PCDAI 11-29 brote leve. PCDAI < 10 remisién clinica.
Tomado de Hyams JS, Ferry GD, Mandel FS, Gryboski JD, Kibort PM, Kirschner BS, et al. Development and validation of a

pediatric Crohn’s disease activity index. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 1991;12:439-47.
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La Ell-P ha aumentado en
frecuencia en las Ultimas
décadas. Hasta un 20%
de todos casos de Ell

se presentan en la edad
pediatrica, sobre todo
alrededor de la pubertad.
La etiopatogenia es
compleja y no bien
conocida, relacionandose
con una respuesta
inflamatoria anémala

a la microbiota, en la

que participan factores
genéticos y ambientales
multiples.
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Ell-P va desde formas
monogénicas precoces
infrecuentes hasta formas
poligénicas similares a las
del adulto, aunque se han
identificado algunos genes
implicados en el debut
precoz que se relacionan
con la inmunidad innata

o adquirida. La clinica de
la Ell-P incluye sintomas
y signos digestivos,

como diarrea, dolor
abdominal o sangrado
rectal, o manifestaciones
inespecificas o
extraintestinales que
dificultan y retrasan

el diagnéstico,
condicionando en
ocasiones una mayor
extension de la
enfermedad o la presencia
de complicaciones.
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En los nifios, la proctitis aislada es menos
frecuente que en el adulto y se extiende a
zonas proximales en un 30-50% de los ca-
sos'®. La pancolitis es la forma mds frecuen-
te en pediatria. En la afectacién leve no
existen sintomas sistémicos y la exploracién
fisica es normal. En casos moderados, el
nimero de deposiciones es mayor con ma-
lestar, fiebre o pérdida de peso y anemia. Al
menos en un 10% de los casos la presenta-
cién es en forma de colitis severa, con mis
de 5 deposiciones con sangre abundante e
importante repercusién sistémica. El score
de actividad Pediatric Ulcerative Colitis
Activity Index (PUCAI) es una herramien-
ta sencilla que utiliza pardmetros exclusi-
vamente clinicos para valorar el grado de

severidad (tabla 3).

Manifestaciones extradigestivas

La EII se considera una enfermedad multisis-
témica de tal forma que hasta un 30% de los
pacientes desarrolla algin tipo de manifesta-
cién extradigestiva a lo largo de la evolucién
(tabla 4). La mayoria se relacionan con la in-
flamacién intestinal, aunque algunas, como la
colangitis esclerosante primaria, la espondili-
tis anquilosante o la uveitis, puedan seguir un
curso independiente de la actividad intestinal.
Las mds frecuentes son musculoesqueléticas
(articulares, 6seas), cutdneas, orales u ocula-
res. Otras son consecuencia del dafio intes-
tinal por contigiiidad (uropatia obstructiva,
fistulas) o por malabsorcién (hiperoxaluria,
litiasis renal). En los pacientes con EII existe
un estado de hipercoagulabilidad con tenden-
cia trombdtica debido a factores diversos co-

Tabla 3. Indice de actividad de la colitis ulcerosa pedidtrica.

Variable Puntuacién
1. Dolor abdominal
No
Puede ignorarse 5
No puede ignorarse 10
2. Sangrado rectal
No 0
Sangre escasa en < 50% deposiciones 10
Sangre escasa en la mayoria de las deposiciones 20
Sangre abundante (> 50% de las deposiciones) 30
3. Consistencia de la mayoria de las heces
Formadas 0
Parcialmente formadas 5
Completamente deshechas 10
4. Nomero de heces al dia
0-2 0
3-5 5
6-8 10
>8 15
5. Heces nocturnas
No 0
Si 10
6. Nivel de actividad
No limitada 0
Parcialmente limitada 5
Severamente limitada 10
Suma 0-85

PUCAI < 10: remisién. PUCAI 10-34: brote leve. PUCAI 35-64: brote moderado. PUCAI > 65 brote severo.
Turner D, Otley AR, Mack D, Hyams T, de Bruijne J, Uusove K, et al. Development and evaluation of a Pediatric Ulcerative
Colitis Activity Index (PUCAI): a prospective multicenter study. Gastroenterology. 2007;133:423-32.



mo la inflamacién, reposo, cirugia, tromboci-
tosis, presencia de anticuerpos antifosfolipido,
alteraciones genéticas (hiperhomocistinemia,
factor V Leyden, etc.) o tratamientos (meto-
trexato). Un paciente con tromboembolismo
y estudio hematolégico negativo debe ser es-
tudiado para el diagnéstico de EIIY.

Existe también una base genética en las ma-
nifestaciones extradigestivas, como lo de-
muestra la concordancia en gemelos y fun-
damentalmente la asociacién con los HLA,
por ejemplo HLA B27 con la espondilitis
anquilosante y HLA B8/DR3 con la colangi-

tis esclerosante.

Enfermedad mineral ésea

Los nifios y adolescentes con EII estin ex-
puestos a sufrir déficit éseos por el efecto ne-
gativo de las citocinas proinflamatorias (factor
de necrosis tumoral alfa [TNF-o], IL-1, IL-
6...) en la fase activa de la enfermedad, por el
retraso puberal, la malnutricién y la malab-
sorcién, o por ingesta reducida de nutrientes
(vitamina D, calcio) y por los tratamientos
con corticoides®. La prevalencia de este pro-
blema es variable (entre un 8 y 40%), mayor
en la EC, sobre todo en casos de retraso de
crecimiento, maduracién sexual y bajo indice
masa magra. La variabiliad de la prevalencia
se debe, en parte, a la dificultad de interpre-
tacién de la densitometria Gsea, que debe ser
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comparada con estindares adecuados segin
el sexo y la edad o el tamafio. Debe ajustarse
a la edad 6sea. Se define una baja densidad
mineral ésea (DMO) como un Z score < 2,0
desviaciones estindar (DE), frente al T score
del adulto < 2,5 DE (comparacién con la me-
dia de DMO de adultos jévenes en momento
del pico de masa 6sea). La pérdida de DMO
puede predisponer a fracturas, sobre todo en
la vida adulta. Este aspecto de la enferme-
dad, clinicamente silente en la mayoria de
los casos, debe ser valorado al diagnéstico y
especialmente en nifios con tratamiento este-
roideo, mal control de la enfermedad o histo-
ria de fracturas. Precisa entonces tratamiento
con vitamina D, calcio o en casos severos,
bifosfonatos.

Retraso de crecimiento

La afectacién del crecimiento y el desarrollo
puberal es un aspecto especifico de la EII
pedidtrica y su reconocimiento, prevencién y
tratamiento constituyen un objetivo bdsico en
el manejo de esta enfermedad. Puede ocurrir
entre el 15 y el 40% de los nifios con EII en
algiin momento de su evolucién. El principal
factor implicado es la actividad inflamatoria
intestinal y mal control de la enfermedad. Se
caracteriza por una caida en la velocidad de
crecimiento reflejada en el descenso del per-
centil de talla de una o méds DE con respecto

Tabla 4. Manifestaciones extraintestinales de la enfermedad inflamatoria intestinal

Localizacién

Manifestaciones extraintestinales

Sistema musculesquelético

Piel y mucosa oral

Higado y pancreas

Ojos
Rinén
Vascular

Sistema metabélico y hormonal

Artritis periférica, sacroileitis, espondilitis anquilosante

Osteoartropatia hipertréfica
Os'reoporosis/ osteopenia

Necrosis aséptica, polimiositis

Reactivas: eritema nodoso, pioderma gangrenoso, aftas

orales, vasculitis necrotizante

Especificas: granulomatosis orofacial y cuténea,

pioestomatitis vegetans, fisuras, fistulas

Nutricionales: acrodermatitis enteropdtica, glositis

Colangitis esclerosante primaria

Pancreatitis idiopética

Asociadas: hepatitis autoinmune, pericolangitis,
hepatitis granulomatosa, pancreatitis autoinmune

Higado graso, colelitiasis en EC ileal

Uveitis, epiescleritis, Glceras corneales

Célculos de oxalato célcico, compresién ureteral,

nefritis intersticial

Hipercoagulabilidad. Trombosis venosas

Retraso de crecimiento y pubertad refrasada

E. Medina

Lectura rapida

h 4
A4

El retraso de crecimiento
y la enfermedad mineral
6sea son consecuencia
de la inflamacién
intestinal y junto a la
valoracién nutricional
forman una parte
especial de la evaluaciéon
de la Ell-P. El retraso

de crecimiento puede
ser el Unico sintoma y
condicionar una talla
adulta inferior al potencial
genético en situaciones
de mal control de la
enfermedad. Es mas
frecuente en varones.
Junto a la enfermedad
6sea, puede presentarse
o alolargo de la
evolucion, favorecido por
los corticoides.
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donde se modifica la
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al dia al lector interesado en
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a la talla previa, o el cese del crecimiento en
un periodo de 6 meses al menos. También
puede ser definido al final del crecimiento
como un Z score de talla por debajo de 1
DE con respecto a la talla genética. Se pre-
senta sobre todo en la EC, puede preceder
durante meses a la clinica digestiva tras una
caida significativa del peso ideal para la talla
y condicionar una pérdida de talla final en
un subgrupo de riesgo (el 19% de los adultos
con EC diagnosticada antes de los 16 afios
tendrdn una talla final inferior a su potencial
genético). La enfermedad yeyunal y el retraso
en el diagnéstico influyen negativamente en
la talla adulta®. Su etiologia es multifacto-
rial?%: a) malnutricién (disminucién de la in-
gesta, malabsorcién, pérdidas incrementadas
de nutrientes, aumento de requerimientos de
energia); b) inflamacién (influencia negativa
de citocinas proinflamatorias), y ¢) corticoi-
des. La malnutricién aumenta la resistencia
periférica a la hormona de crecimiento y
reduce la forma activa libre de la HC o in-
sulin growth factor 1 (IGF-1). Las citocinas
proinflamatorias tienen un efecto inhibi-
dor directo sobre el cartilago de crecimiento
(TNF-a) e influyen negativamente en la
nutricién (disminucién de leptina, anorexia).
Las hormonas sexuales inducen la aceleracién
puberal del crecimiento dependiendo de la
IGF-1 y de la hormona del crecimiento. Por
ello, y por la inhibicién directa de las hor-
monas hipofisarias liberadoras, el retraso del
crecimiento se acompafia de retraso puberal.
En las mujeres, la aceleracién del crecimiento
es anterior a la menarquia y en los varones es
mds tarde y mds larga, por lo que los varones
son mds vulnerables a presentar alteraciones
de crecimiento?. Ademds, en un reciente
estudio, se ha comprobado que la correlacién
de los marcadores inflamatorios (proteina C
reactiva) con los niveles de IGF-1 y las hor-
monas sexuales es mayor en varones en esta-
dios 1y 2 de Tanner que en mujeres, por lo
que puede existir un mecanismo directo que
explique la mayor incidencia del retraso del
crecimiento en varones®*. Los corticoides re-
ducen los niveles de IGF-1, aumentan el ca-
tabolismo proteico y desvian la diferenciacién
de las células mesenquimales de osteoblastos
a adipocitos.

La medicién de la velocidad de crecimiento,
la valoracién del estadio puberal y la edad
6sea, el cilculo del score Z cada 3 a 6 meses,
forman parte del control especifico pedidtrico
de la EII, individualizado en cada caso segin
la talla genética. Debe tenerse en cuenta su
repercusién psicosocial y la posible necesidad
de tratamiento hormonal especifico por el
endocrinélogo infantil®.
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Estudio epidemiologico
basado en un amplio registro
de casos en Alemania y
Austria, donde se analizan
los factores asociados a un
mayor retraso diagndstico en
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intestinal pedidtrica, sobre
todo los pacientes mds
pequerios y con afectacion de
intestino delgado.

An Pediatr Contin. 2013;11(2):59-67 67



	Enfermedadinflamatoriaintestinal (I):clasificación,etiología y clínica
	Introducción
	Concepto
	Historia naturaly clasificación dela enfermedadinflamatoriaintestinal
	Epidemiología
	Etiología
	Clínica
	Conflicto de intereses
	Bibliografía

