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1. Presentacion del caso

Paciente de 14 afios en la actualidad, que debuta a la edad de 8 afos con
clinica de diarrea mucosanguinolenta y pérdida de peso de 1 mes de evolucion
con exclusion de gérmenes enteropatdgenos concomitantes.

En aquel momento la exploracion fisica constataba mal estado general con
palidez mucocutanea generalizada, abdomen doloroso a la palpacion en hipo-
gastrio y masas musculares hipotréficas.

Sus medidas antropométricas eran las siguientes: Peso 21 kg (-1.70 DE) Talla:
127 cm (-0.88 DE); IMC: 13.02 kg/m2 (-1.42 DE). IW peso 83%, IW talla
95.85%. Referencia curvas OMS 2006/2007.

Entre las pruebas complementarias que se realizaron inicialmente para confir-
mar la sospecha diagndstica de enfermedad inflamatoria intestinal destacan la
endoscopia digestiva alta que no mostraba afectacion, y la endoscopia digesti-
va baja en la que se aprecia una afectacion pancoldnica con lesiones erosivas
en todo el trayecto, edema moderado y friabilidad de la mucosa. No presentaba
afectacion del ileon terminal.

Su descripcion anatomopatoldgica fue la siguiente: mucosa del intestino grueso
con distorsion criptica, moderada inflamacion linfoplasmocitaria de lamina propia
con eosindfilos, criptitis aguda y abscesos cripticos. No se observan granulomas
ni células gigantes. Hallazgos histologicos compatibles con Colitis Ulcerosa.

En la analitica sanguinea se aprecian datos de anemia microcitica hipocromica
junto a trombocitosis y otros reactantes agudos elevados como velocidad de
sedimentacion globular y proteina C reactiva elevados junto a hipoalbuminemia
y perfil férrico y lipidico en limites inferiores.

2. Diagnéstico

Brote grave de colitis ulcerosa E4S1G1 (Clasificacion de Paris 2011). Indice
de actividad de Colitis Ulcerosa Pedidtrico (PUCAI): 65 puntos.

3. Tratamiento

Ante el brote grave inicial de Colitis Ulcerosa confirmado por la toma de biopsias
colonicas, se inicia tratamiento corticoideo iv a 1.5 mg/kg/dia junto con soporte
nutricional parenteral y antibioterapia intravenosa empirica. En el 5° dia de tra-
tamiento existe una mejoria clinica franca con PUCAI <35 por lo que se realiza
el paso de corticoides a via oral y asociacion con azatioprina como terapia de
mantenimiento con buena respuesta o que permite el alta a domicilio.

En los meses siguientes, la paciente presenta una evolucion torpida con multi-
ples recaidas cumpliendo criterios de corticodependencia en un primer tiempo
y corticorefractariedad posteriormente. Ante la mala evolucion de la paciente
se decide escalar a una terapia de segunda linea con antiTNF lograndose la
remision clinica durante 2 afios.

Se realiza reevaluacion endoscdpica de la paciente tras ese periodo de tiempo
para comprobacion de curacion de la mucosa, que todavia mostraba signos
de actividad moderada. Al cabo de un mes comienza con brote grave que
no responde a terapia intravenosa corticoidea, ni antiTNF ni otras terapias de
segunda linea como tacrolimus, por lo que de forma conjunta con el servicio de
Cirugia Infantil se decide colectomia subtotal con ileostomia terminal y cons-
truccion de reservorio en J.

La paciente presentd una buena recuperacion postquirtrgica sin ninguin evento
importante, sin embargo, a los 2 meses comienza con clinica de pérdidas
mucosanguinolentas y urgencia defecatoria. Dichos sintomas inicialmente son
compatibles con reservoritis aguda pero al no responder al tratamiento con
metronidazol oral durante 2 semanas se clasifica como reservoritis refrac-
taria al tratamiento.



4. Evolucion

El diagnostico de reservoritis se efectlia con una evaluacion endoscopica en la
que se visualiza edema, pérdida del patron vascular, y pequefias ulceraciones
confirmandose con la anatomia patoldgica. En la reservorioscopia se descartan
posibles complicaciones postquirtirgicas tipo fistulas o estenosis u otros diag-
nosticos posibles como una enfermedad de Crohn subyacente en el reservorio.

En ese momento, la paciente presenta una reservoritis activa con un indice
de actividad de reservoritis (PDAI) > 7 puntos. De forma paralela se descarta
infeccion por Citomegalovirus (CMV) y Virus Epstein Barr (VEB) en el reservorio
e infeccion por Clostridium Difficile.

Inicialmente comienza con tratamiento antibiético oral con metronidazol oral
durante 2 semanas y ante la escasa respuesta se realiza la valoracion endos-
copica comentada anteriormente y cultivo positivo a estreptococo agalactiae
sensible a ciprofloxacino, por lo que se cambia terapia antibitica a dicho far-
maco. Debido a la escasa respuesta, se decide asociar como terapia adyuvante
prednisona oral y probidtico Vivomixx® con buena respuesta clinica.

En el momento del descenso del tratamiento corticoideo se produce una recai-
da clinica y endoscdpica con un PDAI de 13 puntos. Ante la escasa respuesta
de las lineas terapedticas planteadas se decide iniciar tratamiento antiTNF con
infliximab en terapia de induccién y mantenimiento cada 8 semanas, junto con
el probidtico Vivomixx® como coadyuvante en la terapia de mantenimiento. La
paciente se encuentra asintomatica desde la 22 dosis de infliximab permitiendo
la retirada total de los corticoides orales.

Alos 7 meses, se procede a la retirada del antiTNF debido a la comprobacion
endoscapica del reservorio de caracteristicas normales manteniendo el pro-
biético como profilaxis de posibles recurrencias. A los 10 meses, se realiza el
cierre de la ileostomia con una evolucion francamente satisfactoria, por 1o que
se ha podido proceder a la suspension del tratamiento adyuvante sin ninguna
incidencia por el momento.

5. Resultado y discusion

En la edad pedidtrica, la Colitis Ulcerosa se presenta de forma mas severa
inicialmente que en la poblacion adulta, con una mayor tasa de recaidas y
refractariedad a los tratamiento propuestos para esta entidad.

Un brote grave de CU se define como el que presenta un indice clinico PUCAI
> 65 puntos como es el caso de nuestra paciente, un 15% de los pacientes
pediatricos afectos de CU debutaran asi en el diagnostico de la enfermedad.

Ante este tipo de debut es prioritario la hospitalizacion del paciente para una
monitorizacion estrecha clinica y analitica y realizacion de pruebas comple-
mentarias como la colonoscopia, siempre que sopesen |os riesgos de dicha
exploracion, ya que en muchos casos no esta recomendada en el brote agudo
grave por el riesgo de perforacion. En nuestro caso se pudo realizar sin ningu-
na de estas complicaciones.

Asimismo, de forma paralela en todos los pacientes con una sospecha de CU
grave, se deben descartar infecciones concomitantes mediante coprocultivo y
deteccion de Clostridium difficile asociando el antibidtico correspondiente si se
confirma, o bien ante la sospecha de megacolon toxico.

El tratamiento inicial de un brote grave de CU son los corticoides intravenosos
a dosis de 1-1.5 mg/kg/dia. No estan recomendadas dosis mas altas o bolos
por no mejorar las tasas de remision. En los dias posteriores debe realizarse
el score clinico PUCAI para la reavaluacion del paciente, tanto al 3° como al 5°
dia, para establecer el manejo posterior. Si la evolucion es satisfactoria como lo
fue en nuestro caso, se procede al paso de corticoides orales e inicio de terapia
de mantenimiento, en nuestro caso azatioprina, retrasando el inicio de esta
Ultima hasta 2 semanas después del alta para comprobar que la respuesta
inicial es mantenida.

Debido a la evolucion torpida de la paciente en meses posteriores al diagnos-
tico, se inicid tratamiento con infliximab, cuya indicacion se realiza en aquellos
pacientes con CU persistentemente activa o corticodependiente o no contro-
lada con tiopurinas ni mesalazina (5-ASA). En este caso se eligid la opcion de
terapia combinada de infliximab + azatioprina debido a que ha demostrado
mayor eficiencia que en monoterapia y menor desarrollo de anticuerpos an-
tiinfliximab.

No obstante, hay que tener en cuenta el aumento del riesgo de efectos secun-
darios graves, como el linfoma T hepatoesplénico, y que no existe una clara
evidencia que apoye la terapia combinada cuando existe un fracaso previo a
las tipourinas.

A pesar de toda la estrategia step up acelerada llevada a cabo con nuestra
paciente presenta otro brote grave sin respuesta a los tratamientos de resca-
te de 22 linea realizandose la técnica IPAA (anastomosis ileoanal) comentada
anteriormente. Esta técnica se ha erigido como la técnica de eleccion mas
segura en los pacientes pediatricos afectos de CU. Durante el procedimiento,
se realiza un reservorio en J que mide unos 10 cm.

Las complicaciones inmediatas frecuentes son la infeccion de la herida ope-
ratoria, sepsis pélvica, fugas anastomoticas y fistulas. Sin embargo, las com-
plicaciones mas tardias son las que tienen una mayor incidencia como la re-
servoritis o pouchitis.



La reservoritis es la complicacion mas comun en estos pacientes tras la colec-
tomia y la mas relevante clinicamente. Se define respuesta inmune anormal de
la mucosa frente a la microbiota, el reservorio que da lugar a una inflamacion
en esa zona. Los sintomas caracteristicos son los siguientes: pérdidas, sangra-
do y urgencia defecatoria principalmente.

El diagndstico definitivo debe realizarse de forma conjunta con la clinica y la
reservorioscopia que nos permite visualizar hallazgos del tipo eritema, edema,
perdida del patron vascular junto con friabilidad y ulceracion. Asimismo, esta
técnica nos permite descartar si existen complicaciones quirlirgicas asociadas
del tipo fistulas, estenosis, prolapso o incluso el diagnostico de enfermedad de
Crohn de novo en el reservorio. Las biopsias realizadas nos permiten descartar
infeccion por CMV, exclusion de enfermedad de Crohn y valorar la cronicidad
de lainflamacion asi como la presencia de apoptosis criptica, que es indicativa
de enteritis autoinmune.

Todos estos datos se pueden extrapolar a una herramienta diagnostica pro-
puesta que nos permite graduar la severidad que se denomina Indice de Acti-

vidad de reservoritis (PDAI). De forma conjunta se debe realizar una investiga-
cion microbioldgica para descartar C. Difficile y coprocultivo que nos identifique
los patogenos prevalentes del reservorio.

En cuanto al tratamiento aceptado en estos pacientes afectos de reservoritis,
en un plano inicial se proponen antibiéticos junto con probitticos. Los anti-
bidticos de eleccion principales son el metronidazol y ciprofloxacino con una
duracion de 2 semanas y 4 semanas en los casos refractarios. En cuanto a
los probiéticos, la eleccion fue Vivomixx®, ya que sus cepas han sido
probadas tanto para la prevencion primaria como profilaxis secunda-
ria y tratamiento de los casos de reservoritis leve.

En nuestro caso, la paciente recibio esta terapia inicial a la que no respondié to-
talmente precisando la asociacion de corticoides y farmaco antiTNF, pero en todo
el transcurso se mantuvo como tratamiento adyuvante el probictico intestinal por
el beneficio anadido. Posteriormente se mantuvo tras retirada de antiTNF, ante la
comprobacion del estado normal del reservorio, como profilaxis ante posibles re-
currencias, hasta el cierre quirdrgico de la paciente con una evolucion satisfactoria.
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