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La gastroenteritis eosinofílica es una rara enfermedad

crónica, de causa desconocida, caracterizada por la infiltra-

ción del tracto gastrointestinal por leucocitos eosinófilos,

que habitualmente se acompaña de eosinofilia en sangre

periférica. Esta compleja enfermedad desarrolla síntomas

variables, con frecuencia dolor abdominal, náuseas, dia-

rrea, enteropatía con pérdida proteínica y malabsorción.

En general, los pacientes pueden ser tratados satisfacto-

riamente con corticoides, pero son posibles las recidivas.

Se presenta el primer caso de un paciente de 6 años afec-

tado de osteodistrofia hereditaria de Albright (seudohipo-

paratiroidismo Ia) asociado a gastroenteritis eosinofílica, y

se discuten las alternativas al tratamiento tradicional con

corticoides.
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EOSINOPHILIC GASTROENTERITIS IN A PATIENT
WITH ALBRIGHT’S HEREDITARY
OSTEODYSTROPHY

Eosinophilic gastroenteritis is an uncommon chronic

disease, of unknown cause, characterized by eosinophilic

infiltration of the gastrointestinal tract, which is usually

associated with peripheral blood eosinophilia. The symp-

toms of this complex disorder are variable, and frequently

include abdominal pain, nausea, diarrhea, protein losing

enteropathy and malabsorption.

In general, patients can be successfully treated with cor-

ticosteroids, but relapses are common.

We present the first case of a 6-year-old boy with Al-

bright’s hereditary osteodystrophy (Pseudohypoparathy-

roidism Ia) associated with eosinophilic gastroenteritis.

Alternatives to traditional treatment with corticosteroids

are discussed.

Key words:
Eosinophilic gastroenteritis. Pseudohypoparathyroi-

dism.

INTRODUCCIÓN
La gastroenteritis eosinofílica es una enfermedad rara,

descrita por primera vez en 19331, de la que se han pu-

blicado unos trescientos casos a nivel mundial2 de los

cuales menos de treinta corresponden a la bibliografía es-

pañola3. Algunos de estos casos se hallan en edad in-

fantil4.

Aunque en ocasiones la enfermedad se ha relacionado

con las alergias alimentarias5, o con infestaciones parasi-

tarias6, en general se admite que el origen de la enferme-

dad es idiopático, sin que pueda ser incluida claramente

entre la categoría de los trastornos alérgicos o inmunes7.

La clínica de la enfermedad es variable, pero es fre-

cuente una enteropatía malabsortiva con diarrea y pérdi-

da de proteínas8 que puede provocar trastornos asocia-

dos como edemas y ascitis9.

Bajo el punto de vista histológico el rasgo más desta-

cado es la infiltración eosinofílica del tracto gastrointesti-

nal afectando a la mucosa, la muscular o la subserosa10,

siendo posible la perforación de las lesiones como mani-

festación clínica11, o la obstrucción intestinal12. En otros

casos ha sido un hallazgo histológico en el píloro en pa-

cientes intervenidos de estenosis hipertrófica13, o en el

apéndice en pacientes sospechosos de apendicitis14. En

algunos pacientes la infiltración eosinofílica se ha halla-

do también en otros órganos como riñón, ganglio linfáti-

co, medula ósea, conductos biliares, bazo y páncreas,

produciendo trastornos asociados como, por ejemplo,

obstrucciones biliares15.
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En sangre, es de destacar la leucocitosis con eosinofi-

lia acusada, que no siempre es constante. Algunos auto-

res sitúan la incidencia de eosinofilia en niños en torno al

61%16. La hipoproteinemia es frecuente cuando existe en-

teropatía con pérdida de proteínica, además son posibles

otros déficit propios de un síndrome malabsortivo.

Se admite en general que el tratamiento de elección en

la gastroenteritis eosinofílica son los corticoides, obte-

niéndose una respuesta espectacular en pocos días, con

rápida regresión de las manifestaciones sintomáticas, y re-

cuperación de la hipoproteinemia asociada al síndrome

de malabsorción intestinal. Seguidamente se debe conti-

nuar, durante un período indeterminado, al tratarse de

una enfermedad crónica, con pequeñas dosis que man-

tengan el estado de remisión, siendo posibles las recaídas

al intento de reducción17.

Se presenta el caso de un paciente afectado de osteo-

distrofia hereditaria de Albright, comunicado previamen-

te como mutación original c. 796 G > A (R265H) en el

exón 10 de GNAS118, que desarrolló una gastroenteritis

eosinofílica. Combinando las bases de datos de Medline

en Ovid, no se obtiene ningún otro caso publicado de

ambas enfermedades asociadas, creándose a causa de di-

cha asociación problemas terapéuticos adicionales.

OBSERVACIÓN CLÍNICA
Niño de 5 años diagnosticado previamente de osteo-

distrofia hereditaria de Albright (seudohipoparatiroidismo

Ia), portador de la mutación a nivel del exón 10 de

GNAS1 designada c. 796 G > A (R265H). Refiere así mis-

mo episodios de broncospasmo ocasionales.

Presenta desde hace un mes un cuadro de diarrea de

2-3 deposiciones en 24 h, abundantes, líquidas, de colo-

ración verdosa, que se acompañan de decaimiento, mo-

lestias abdominales, anorexia y pérdida de peso, sin apre-

ciarse mejoría con el tratamiento dietético convencional.

Las investigaciones bacteriológicas en heces resultaron

negativas.

En la exploración junto a los rasgos propios de su en-

fermedad de fondo que incluyen obesidad, retraso men-

tal, manos y pies anchos y cortos, braquicefalia y os-

teoporosis radiológica generalizada. Se comprobó una

pérdida de 5 kg de peso en los últimos 2 meses.

En la analítica general llama la atención leucocitosis

con eosinofilia acusada: 27.600 leucocitos, 56% de eosi-

nófilos, que se mantiene en varias determinaciones en va-

lores similares. Sobre cifras en meses previos normales de

hematíes, hemoglobina y hierro, presenta hematíes

4.560.000 con hemoglobina 7,1 g/dl, y sideremia 6 mg/dl

(valores normales [VN], 70-80 mg/dl). Los reticulocitos se

encuentran discretamente elevados con buena respuesta

medular. El cociente calcio/fósforo se halla alterado con

calcio 7,7 mg/dl y fósforo 6,3 (VN calcio, 8,5-11 mg/dl;

VN fósforo, 2,5-5 mg/dl), como es propio en el seudohi-

popatiroidismo Ia, por ausencia de respuesta efectora a la

parathormona. Se detecta una importante hipoproteinemia

con proteínas totales de 3,8 g/dl (VN, 6-8 g/dl), con dismi-

nución de las proteínas de semivida corta: prealbúmina

11,3 mg/dl (VN, 21-41 mg/dl) y RbP 1,68 (3-6 mg/dl). Otros

datos a destacar fueron vitamina B12 168,60 pg/ml (VN,

200-950 pg/ml), ácido fólico 16,20 ng/ml (VN, 3-17 ng/ml),

IgE total 11,5 U/ml (VN, 4 años hasta 46 U/ml). La deter-

minación de sangre oculta en heces fue negativa. Anticuer-

pos antiendomisio y antigliadina negativos. El estudio se

completó con las siguientes exploraciones:

Investigación de parasitaciones: quistes de protozoos

y huevos de helmintos repetidamente negativos. IgE es-

pecífica Anisakis negativa. Serologías a Echinococcus gra-

nulosus y a Fasciola hepatica, negativas. Investigación

de Strongyloides stercolaris por método de concentra-

ción difásica y de Baerman y Brug, negativo. Anticuer-

pos anti-Toxocara por enzimoinmunoanálisis negativos.

Pruebas cutáneas de hipersensibilidad a alimentos: ha-

rinas, frutos secos, carne, pescado (y parásitos ascaroi-

deos de pescado), marisco, frutas, cereales, legumbres,

leche, huevo y verduras resultaron negativas.

Estudio radiológico de tránsito intestinal con contras-

te: aceleración de tránsito y engrosamiento de pliegues

intestinales.

Ecografía abdominal: presencia de microlitiasis-barro

biliar en vía biliar intrahepática y extrahepática.

Estudio de aspirado duodenal: ausencia de parásitos,

presencia de células cilíndricas y eosinófilos.

Biopsia duodenal: duodenitis eosinofílica con infiltrado

constituido por eosinófilos en la lámina propia (fig. 1).

Se inició tratamiento con corticoides orales con res-

puesta espectacular, bajo el punto de vista clínico y ana-

lítico, cediendo el cuadro diarreico y el resto de manifes-

taciones sintomáticas con recuperación del apetito que se

sigue de ganancia ponderal, rápida corrección de la ane-

mia hipocrómica y de la hipoproteinemia, y desaparición

de su eosinofilia. Los intentos de reducción de las dosis

Figura 1. Intensa infiltración eosinofílica a nivel de mu-
cosa duodenal que afecta la lámina propia.
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de corticoides a las 4 semanas para lograr una dosis de

mantenimiento llevaron a recaídas.

DISCUSIÓN
El cuadro clínico del paciente indicativo de una entero-

patía malabsortiva con pérdida proteínica, y anemia hipo-

crómica por déficit de absorción de hierro, la leucocitosis

con eosinofilia sin poderla asociar a ninguna otra causa al

descartarse alergias alimentarias o parasitaciones, y la rá-

pida y espectacular respuesta al tratamiento con corticoi-

des, indujeron en este niño afectado de osteodistrofia he-

reditaria de Albright (seudohipoparatiroidismo Ia) a

establecer el diagnóstico asociado de gastroenteritis eosi-

nofílica. El estudio histológico de la mucosa intestinal, en

la que se comprobó una importante infiltración eosinofíli-

ca, permitió confirmar el diagnóstico de forma inequívoca.

En el presente caso clínico los intentos de reducción de

las dosis de esteroides iniciales, en torno a 1 mg/kg/día,

suficientes para lograr la remisión, fueron seguidas de

recaídas en el cuadro clínico inicial de malabsorción in-

testinal con enteropatía con pérdida proteínica, obligando

a tratamientos más prolongados, que si siempre resultan

problemáticos en la infancia por sus efectos obvios, lo

son más en un paciente afectado de osteodistrofia here-

ditaria de Albright que cursa con retraso de crecimiento

y osteoporosis con inversión del cociente calcio/fósforo

por falta de respuesta efectora a la parathormona.

Algunos autores han utilizado el cromoglicato como

alternativa al tratamiento, o como agente que permita re-

ducir las dosis de esteroides necesarias para mantener la

remisión clínica, con éxito variable19. También en mode-

los experimentales se ha utilizado el ketotifeno con los

mismos objetivos20.

Recientemente se ha preconizado el montelukast con

buenos resultados en el tratamiento de la gastroenteritis

eosinofílica2. En este paciente el tratamiento con monte-

lukast en toma única de 5 mg/día, asociando pequeñas

dosis decrecientes de esteroides, logró mantener la remi-

sión, y permitió paliar los efectos secundarios que las do-

sis prolongadas de corticoides pudieran provocar en su

enfermedad osteodistrófica. La evolución a largo plazo de-

mostrará hasta qué punto es posible suprimir de forma de-

finitiva los corticoides, manteniendo únicamente el trata-

miento con montelukast, sin que se produzcan recaídas.
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