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Resumen

Dadas las caracteristicas de la enfermedad inflamatoria intes-
tinal de los pacientes pediatricos y las diferencias clinicas, es
muy importante realizar un diagnéstico y tratamiento lo mas
precoz posible. El retraso en el inicio del tratamiento implica
una menor respuesta al mismo y una evolucién hacia una ma-
yor gravedad.

El trabajo conjunto desde los centros de salud y los niveles
hospitalarios siempre resulta beneficioso para el paciente, a la
vez que ayuda y acerca a los profesionales. En la literatura
médica no se han documentado muchos protocolos dirigidos al
diagnéstico precoz y el manejo de esta patologfa en pacientes
pediatricos en atencién primaria en coordinacién con la aten-
cién hospitalaria.
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Abstract

Title: Protacol of action in primary care in the pediatric inflam-
matory bowel disease

An early diagnosis and treatment in the pediatric inflamma-
tory bowel disease is essential. Pediatric patients have special
age-related features that make them different to de adults.

Delayed beginning treatment implies a lower response and
evolution towards a higher severity. A delayed treatment im-
plies lower response and a worse illness outcome.

Coordination between primary health care and tertiary care
centers is mandatory to benefit the patients and to get better
outcomes. This approach in the pediatric patients is not descri-
bed in scientific papers.
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Introduccion

La enfermedad inflamatoria intestinal (Ell) es una enferme-
dad inmunoldgica crénica, de curso no predecible. Incluye
tres trastornos de etiologia desconocida: la enfermedad de
Crohn (EC) (afectacion transmural y parcheada de cualquier
parte del tubo digestivo y en la que con frecuencia se encuen-
tran granulomas no caseificantes), la colitis ulcerosa (CU)
(afectacion mucosa del colon retrdgrada y continua, en la que
no suelen apreciarse granulomas) y la Ell no clasificada (en
los casos en que es imposible diferenciar entre CU y EC). Es-
tos trastornos se definen segun criterios clinicos, radiolégi-
cos, endoscopicos e histoldgicos’.

Fecha de recepcién: 28/05/18. Fecha de aceptacion: 7/09/18.

No se conoce la etiologia exacta de la Ell, aunque se sos-
pecha una interaccion entre los factores genéticos, ambien-
tales, la propia flora intestinal y la respuesta inmune del
paciente?s,

En los paises occidentales, las tasas de incidencia para la
CU se sitdan en cerca de 2/100.000, y para la EC en 4,5/100.000.
La prevalencia global de Ell se estima en un 0,4%. Predomina
en paises industrializados, latitudes ndrdicas y areas urbanas®.
Aunque la Ell aparece en cualquier época de la vida, la mayoria
de los casos se presentan en la segunda y tercera décadas. Un
30% de los casos se inician antes de los 20 afios —la mayoria
en la adolescencia—y s6lo un 4% antes de los 5 afios.
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De acuerdo con los datos del estudio multicéntrico espafiol
SPIRIT-IBD (Incidencia de la Enfermedad Inflamatoria Intestinal
Pedidtrica en Espafia), entre los afios 1996 y 2009 se ha pasado
de 80 nuevos casos detectados al afio a 227. En la actualidad,
las estimaciones apuntan a 250 nuevos diagnésticos al afio de
esta enfermedad en nifios, lo que representa la cuarta parte
del global de Ell que se produce en nuestro pais. La Ell pedia-
trica (Ellp) agrupa diferentes patologias, pero fundamental-
mente la EC y la CU*.

Este registro sitla la media de edad de deteccion de la Ell en
los 12 afios y apunta a una mayor frecuencia de la EC (55%)
respecto a la CU (37%)*.

Dadas las caracteristicas de los pacientes pediatricos y su
proceso de desarrollo, junto con las diferencias clinicas de la
enfermedad, es de gran importancia realizar un diagnéstico y
un tratamiento de la forma mas precoz posible®®. El retraso en
el inicio del tratamiento implica una menor respuesta al mismo
y una evolucién hacia una mayor gravedad.

Un excesivo retraso diagndstico puede condicionar un peor
pronéstico evolutivo de |a patologia intestinal (extension de las
lesiones, formas estenosantes o penetrantes), de la afectacion
nutricional y del crecimiento. Todo ello justifica la realizacién
de intervenciones activas para su mejor reconocimiento en los
distintos niveles asistenciales. El retraso diagnéstico incluye el
tiempo desde la aparicion de los sintomas hasta la derivacion
al especialista, debido a la demora en su deteccion en el nivel
de atencion primaria’, y también el tiempo posterior hasta la
realizacion de la endoscopia (lista de espera, organizacién in-
terna, etc.)589,

Debemos mantener la sospecha ante la presencia de sintomas
digestivos extraintestinales o atipicos, que pueden preceder o
coincidir con el inicio de la enfermedad (cerca del 30% de los
pacientes presentard alguno durante su evolucion), especial-
mente en el retraso de talla en la EC (estos pacientes suelen
tener una edad 6sea y una pubertad retrasadas, con un indice de
masa corporal bajo)'®. Cerca del 20% de los menores de 16 afios
diagnosticados de EC presentan un retraso del crecimiento o una
talla baja; en la CU esta proporcion es de un 5-10%>.

Por estos motivos, se considera que el diagndstico precoz es
un elemento crucial del buen manejo de la Ellp. Posteriormen-
te, una buena comunicacion entre el pediatra especialista y el
pediatra de atencién primaria facilitara el proceso de diagnés-
tico y tratamiento del paciente.

Por ello, es impartante reconocer los sintomas gastrointesti-
nales y extraintestinales que puedan orientar el diagndstico de
la Ell. En la historia clinica se deben recoger también los ante-
cedentes familiares de patologias digestivas y Ell2. Posterior-
mente, sera igual de importante el papel del equipo de aten-
cién primaria en el seguimiento de estos pacientes de forma
coordinada con los centros de especialidades.

Existen muy pocos articulos que traten este tema en la edad
pediatrica, por lo que son necesarias herramientas que ayuden

al diagndstico, tratamiento y seguimiento de estos pacientes
desde la atencién primaria. En otras patologias, como la diabe-
tes mellitus, el autismo, etc., si se dispone de literatura médica
que facilita su abordaje diagndstico y terapéutico en atencion
primaria. Nuestra intencion es ayudar con este protocolo a la
practica clinica de los profesionales que tienen contacto direc-
to en su consulta con pacientes afectados de Ell.

Manifestaciones clinicas que
deben hacer sospechar una
enfermedad inflamatoria intestinal
desde atencion primaria

Debemos pensar en la posibilidad de una Ell ante sintomas
como los referidos en la tabla 1'°, que pueden afectar al siste-
ma digestivo y mostrar otras manifestaciones sistémicas, co-
mo fiebre, retraso ponderoestatural, etc. Es importante tener
en cuenta que no es imprescindible la presencia de diarrea o
rectorragia para el diagnéstico, ya que diferentes escenarios
clinicos, como un dolor abdominal recurrente junto con un fallo
de medro, una anemia crénica sin causa aparente, una fisura/
fistula anal recidivante o un absceso gliteo, pueden ser motivo
de investigacion de una Ell.

Sidividimos la Ell en sus dos patologias méas frecuentes, CU
o EC, podremos encontrar diferentes sintomas que predominan
mas en una de ellas. Asf pues, la CU suele presentarse con
diarrea liquida y frecuentemente sanguinolenta o con moco
asociada a urgencia, tenesmo, dolor abdominal célico, fiebre y
pérdida de peso”.

Se consideran signos graves los siguientes: fiebre elevada,
afectacion del estado general, retraso del crecimiento, distension
abdominal, timpanismo y dolor a la palpacion abdominal'213,

En cuanto a la EC, los sintomas mas frecuentes son la abdo-
minalgia (a menudo posprandial de tipo célico, periumbilical o
en el cuadrante inferior derecho), la diarrea y el retraso del

Sintomas presentes en la enfermedad inflamatoria
intestinal

 Dolor abdominal

® Rectorragia

® Diarrea (diurna y nocturna)

® Tenesmo rectal

® Moco en heces

® Anemia

e Fisuras anales o fistulas digestivas

 Urgencia defecatoria

® Mala ganancia ponderal o retraso del crecimiento

¢ Manifestaciones extraintestinales y sistémicas (fiebre, dolor
articular, artritis, pérdida de peso, retraso del crecimiento,
osteoporosis...)
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crecimiento y desarrollo. Es caracteristica la palpacion de un
efecto de masa abdominal inflamatoria en la fosa iliaca dere-
cha. El comienzo es con frecuencia insidioso en forma de ano-
rexia, astenia, fiebre intermitente, estancamiento ponderoes-
tatural y manifestaciones articulares, orales o cutaneas™.

Diagnostico diferencial

El diagnéstico diferencial se debe hacer con las enfermedades
que cursen con similares sintomas y signos (que incluyan al
menos dolor abdominal, diarrea o rectorragias®'"1>'8), como
las siguientes: sindrome de intestino irritable, polipasis, hemo-
rroides, colitis infecciosas, gastroenteritis eosinofilica, colitis
alérgica, inmunodeficiencias y otras entidades (enfermedad
celiaca, hipertiroidismo, pirpura de Schonlein-Henoch, sin-
drome hemolitico urémico, etc.).

Exploracion fisica del paciente con
enfermedad inflamatoria intestinal

La exploracién, como siempre, es uno de los pilares mas impor-
tantes en el abordaje de un paciente. Podemos encontrarnos con
pacientes de aspecto adelgazado y dolor abdominal difuso. En
caso de rectorragia, es importante realizar una exploracion anal,
asi como valorar la coloracién de la piel y la presencia de icteri-
cia, hemangiomas, pdrpura, pigmentaciones, etc. Puede haber
febricula, pero otros signos suelen ser indicativos de una enfer-
medad grave, como la fiebre, el dolor intenso, los signos perito-
neales, la taquicardia y la hipotensién. En los pacientes con una
afectacion leve y no extensa, la exploracién puede ser anodina.

En el examen abdominal se debe intentar localizar el dolor,
asi como los signos de irritacion peritoneal, entre otros'™. No
debemos olvidar el examen anal y perianal (descartar fisuras y
fistulas anales, repliegues cutaneos perianales skin tag, tipi-
cos de la EC, etc.)1S.

Qué hacer si se sospecha una
enfermedad inflamatoria intestinal
pediatrica desde atencion primaria

Desde nuestra experiencia, ante la ausencia de guias aplicables
y en funcion de la literatura citada previamente, proponemos una
pauta de actuacion desde atencién primaria pediatrica que pue-
da servir para evitar el retraso diagndstico, facilitar la actuacion
del pediatra y darle seguridad en sus actuaciones ante una pato-
logia todavia desconocida en los centros de salud.

Atencion primaria
e Anamnesis completa y detallada.
e Exploracion fisica exhaustiva.
¢ Analitica sangufnea que incluya:
— Hemograma (anemia ferropénica [en el 50% de los pacien-
tes]® o de trastornos cronicos, leucocitosis y trombocitosis).

— Bioquimica (ferropenia e hipoalbuminemia en casos croni-
cos, como dato de gravedad).

— Coagulacién. Deberia ser normal para descartar coagulo-
patias.

—Reactantes de fase aguda (velocidad de sedimentacidn
globular, proteina C reactiva, ferritina). Suelen estar eleva-
dos, pero que no lo estén no descarta la enfermedad.

— Metabolismo de hierro. Tiende a estar bajo; la ferritina puede
estar elevada o normal, al ser un reactante de fase aguda.
—Estudio de heces con coprocultivo, parasitos en heces y
toxina Clostridium difficile. Deberfan ser negativos, para

descartar otras patologias.

— Estudio de sangre oculta en heces. Muy sensible pero muy
poco especifico® .

Si los resultados y la clinica (+ exploracidn fisica) son com-

patibles, debe derivarse al paciente a un centro especializa-

do lo antes posible®.

e (Calprotectina. La calprotectina fecal es muy (til a la hora de
discriminar entre una patologia organica y una funcional. En
atencién primaria no hay experiencia sobre su sensibilidad y
especificidad para el diagnéstico, dada su menor prevalen-
cia, por lo que debe utilizarse con precaucién. Debe tenerse
en cuenta que la calprotectina aumenta ante la inflamacién
intestinal por cualquier causa.

Atencion especializada

La endoscopia vy la histologia se consideran las pruebas de re-
ferencia en el diagndstico de la EII'Z'. Los criterios de Oporto
revisados en 20142 se han desarrollado para el diagnéstico de
la Ellp y proporcionar directrices hasta la fecha para la defini-
cién y el diagnéstico del espectro de esta enfermedad. El pro-
ceso diagnostico completo deberia incluir la realizacién de una
colonoscopia completa con ileoscopia, una endoscopia diges-
tiva alta, biopsias maltiples de todos los trayectos explorados
y una exploracién completa del intestino delgado.

Las alteraciones hematoldgicas y bioquimicas dependen de
la actividad inflamatoria, de los trastornos de absorcién y de
las pérdidas intestinales. Aunque las pruebas de laboratorio
pueden ser normales en presencia de inflamacién, su altera-
cién alerta sobre la necesidad de realizar estudios mas am-
plios. Ademas del diagnéstico, sirven para monitorizar el segui-
miento del paciente y detectar efectos adversos de los
tratamientos. Por otro lado, se realizaran diversas pruebas de
imagen que permitan establecer el diagndstico y |a estadifica-
cion de la enfermedad.

Tratamiento en atencion especializada

El tratamiento de la Ellp se instaurara siempre desde el centro
de atencién especializada. Se abarcard un tratamiento farma-
coldgico'™2%0, que puede incluir aminosalicilatos, corticoides,
inmunosupresores, terapias biolégicas y antibidticos. Asimis-
mo, es importante el soporte nutricional, la vitamina D vy el
calcio (tabla 2).
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Tratamiento en atencion especializada
Enfermedad de Crohn®'%

Induccion:

Colitis ulcerosa®"%

® Nutricién enteral exclusiva  (Corticoides
6-8 semanas (igual de eficaz
que los corticoides, pero con

menos efectos secundarios)

® Farmacos bioldgicos:
anticuerpos antifactor
de necrosis tumoral o

® Agentes 5-ASA
(aminosalicilico)

e Corticoides

® Farmacos bioldgicos:
anticuerpos antifactor
de necrosis tumoral a

Mantenimiento:

* Tiopurinas (azatioprina/
6-mercaptopurina)

® Farmacos hioldgicos:
anticuerpos antifactor
de necrosis tumoral o

® Agentes 5-ASA
(aminosalicilico)

® Metotrexato

® Farmacos bioldgicos:
anticuerpos antifactor
de necrosis tumoral a

Si el tratamiento médico no es suficiente, deberd plantearse
el tratamiento quirdrgico.

Qué se puede esperar
y cuando consultar

El nifio con Ellp precisa un contacto directo con un profesional
de confianza, que sea el referente y coordinador de los distin-
tos especialistas. Hay que tener en cuenta los aspectos pre-
ventivos a corto y largo plazo, como la dosis de radiacién acu-
mulada, |a alteracion de la densidad mineral 6sea en la EC o el
cancer de colon en la CU%,

Se deben incluir en la atencion los factores psicolégicos,
sociodemograficos, sociales o familiares. El gastroenterélogo
pediatrico y el equipo de atencién primaria intentaran identifi-
car en sus consultas los sintomas de los pacientes que pueden
precisar psicoterapia, en especial bajo animo, baja autoestima,
trastornos del suefio, ausencias escolares, retraimiento social,
problemas o discusiones familiares frecuentes o alto nivel de
estrés®*3,

La informacion y la educacion durante el seguimiento son
importantes para facilitar la progresiva autonomia del adoles-
cente en su transicion a la vida adulta. Es importante asegurar
la adherencia al tratamiento, especialmente durante la adoles-
cencia, facilitdndola con los tratamientos mas simples y adap-
tados al paciente®.

Apoyo en formacion e informacion

en atencion primaria

Tras el diagnéstico de una Ellp, los pacientes y sus padres van
a requerir informacién sobre una gran variedad de aspectos de
la enfermedad, y quizas alguno de ellos lo plantee a su equipo
de atencion primaria. Los pacientes preguntan por farmacos y

efectos secundarios que pueden ir surgiendo. Todas estas me-
didas favoreceran el futuro autocuidado del paciente33%.

Infecciones y enfermedad inflamatoria
intestinal

La respuesta a la vacunacion es menor en estados de inmunosu-
presion, por lo que, si es posible, deberiamos vacunar a nuestros
pacientes en el momento del diagndstico; si no es posible, como
norma general deberfan haber pasado al menos 3 meses desde
el fin del tratamiento corticoideo o hacerlo 10-14 dias antes de
empezar con farmacos inmunosupresores, evitando ademas le-
varlo a cabo en situaciones de desnutricién. No hay que olvidar
la contraindicacién de administrar vacunas de microorganismos
vivos 0 atenuados a pacientes inmunodeprimidos. Se recomien-
da la vacunacion anual de la gripe a los pacientes pediatricos®.

Tabaco y enfermedad inflamatoria intestinal

El tabaco es un factor ambiental importante en el desarrollo de
la Ell; ser fumador aumenta el riesgo de EC y disminuye el de
CU. Seguir fumando aumenta el riesgo de cirugfas, la necesi-
dad de farmacos inmunosupresores, la aparicion de recidivas y
las recurrencias posquirdrgicas en la EC.

Debemos insistir a los pacientes con EC sobre la importancia
de no iniciar el habito tabaquico (en pacientes adolescentes), o
abandonarlo en su caso. En la CU, los riesgos habituales asocia-
dos al tabaco son muy superiores a los posibles beneficios®%.

Alteracion de la densidad mineral ésea

La prevalencia de osteoporaosis en pacientes con Ell es elevada.
Es importante identificar mediante la realizacién de densito-
metrias 6seas a los pacientes con un riesgo elevado de fractu-
ra, con el fin de instaurar medidas de prevencion.

Se debe identificar a los pacientes con mayores factores de
riesgo de osteopenia: pacientes con tratamientos corticoideas,
desnutricion, historia personal de fracturas, enfermedad de
larga duracion, etc..

El abandono del tabaco y el alcohol, realizar ejercicio fisico
y una ingesta adecuada de calcio y vitamina D son medidas
efectivas para la prevencion de fracturas, por lo que deben re-
cordarse desde los niveles de atencién primaria y especializa-
da en las visitas del paciente®.

Tumores y enfermedad inflamatoria intestinal
Existe una légica preocupacion sobre el posible efecto a largo
plazo de los farmacos bioldgicos en el riesgo de desarrollar
tumores, al poder bloquear mecanismos que puedan estar im-
plicados en el control de células tumorales.

El empleo de farmacos tiopurinicos (azatioprina, 6-mercapto-
purina) se ha relacionado con un aumento del riesgo de linfoma
intestinal, especialmente en varones jévenes, desencadenado
por la primoinfeccién por el virus de Epstein-Barr (VEB) en pa-
cientes sin contacto previo con é1*%. Aun asi, la incidencia glo-
bal en estos casos es muy baja (3/1.000 pacientes tratados).
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Problema

Dolor abdominal

Posible causa
Inicio de brote
Pancreatitis (azatioprina)

Causas habituales

Posibles problemas y soluciones en atencion primaria

Solucion

Si toma azatioprina, valorar amilasa
y lipasa

Observar otros signos de brote;
si persiste, control analitico

Observaciones

Si la exploracion fisica concuerda con
pancreatitis, derivar a urgencias

Si se sospecha un brote agudo, derivar al
paciente a la unidad de gastroenterologia
pediatrica

Inicio de brote

Si persiste mas de 3-5 dfas o se acompafia
de méas sintomas, control analitico

Fiebre Lo mas comtn son infecciones Seguir protocolos habituales En la practica clinica no se observa un
habitual " ] g increment tancial de las infeccion
abituales Si lleva tratamiento inmunosupresor, Grementoisustansialidellasiinfecciones
Posible inicio de brote si se profilaxis de infecciones graves
acompafia de sintomatologia
digestiva
Diarrea Gastroenteritis aguda Siempre recoger coprocultivo Si se sospecha brote agudo, derivar al

paciente a la unidad de gastroenterologia
pediétrica

Cefaleas, nauseas
0 vémitos

Reacciones adversas a los
farmacos

Inicialmente tratar como paciente normal

Siempre medir la presi6n arterial

Si son persistentes, y una vez descartadas
otras causas, comunicar al especialista
para valorar un cambio de tratamiento

Hipertension arterial secundaria
a farmacos

Reacciones alérgicas Reaccion alérgica a farmacos

Se trataran de forma aguda como
cualquier reaccion alérgica/anafilaxia

Se suspenderd el farmaco causante

Se pondré en conocimiento del médico
especialista de inmediato y se valorara
un cambio de tratamiento

Rectorragia Probable inicio de brote

Gastroenteritis

Existe igualmente un riesgo de linfoma hepatoesplénico, sin
relacion con la primoinfeccion por el VEB (0,1/1.000 pacientes),
que se ha relacionado con el uso concomitante de azatioprina
y farmacos bioldgicos durante més de 2 afios®.

En un estudio recientemente publicado, en el que se efectud
un seguimiento de 5 afios de media de 2.800 nifios en trata-
miento con infliximab, no se observé ningdn aumento de tumo-
res relacionados con infliximab, mientras que éstos si apare-
cieron en relacion con el uso de tiopurinas®. Igualmente, en
series mas pequefas de seguimiento de los primeros estudios
en los que se empleaba adalimumab en nifios, no se ha apre-
ciado un aumento de tumores a los 5 afios®.

Con todos estos datos (aunque légicamente no se dispone de
estudios controlados a largo plazo para evaluar el riesgo en
periodos méas prolongados), consideramos que el beneficio de
los farmacos biolégicos cuando estan indicados supera muy
ampliamente esta ausencia de datos a largo plazo. En cuanto
al uso de azatioprina, los riesgos asociados no impiden por el
momento su prescripcion®’, si bien es cierto que debe monito-
rizarse a los pacientes, especialmente a los varones sin inmu-
nidad para el VEB.

Motivos de consulta y soluciones

Los nifios con Ellp pueden acudir a la consulta de atencién pri-
maria por motivos banales o habituales. En la tabla 3 se reco-

Recoger coprocultivo
(con toxina C. difficile)

Contactar con la unidad
de gastroenterologia

gen algunos de estos motivos, las causas que pueden producir-
los y las soluciones recomendadas.
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