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Diarrea grave por enteropatia ‘T

cccccc

autoinmune: tratamiento y evolucion

Severe diarrhoea due to autoimmune
enteropathy: Treatment and outcomes

Sr. Editor:

La enteropatia autoinmune (EAI) es una causa infrecuente de
diarrea grave asociada a un sindrome disinmune, caracteri-
zado por la presencia de autoanticuerpos y enfermedades
autoinmunes.

Se revisan, de forma retrospectiva, los pacientes diag-
nosticados de EAl en nuestro centro desde 1975 hasta 2015.
En este periodo se diagnosticaron 8 pacientes. El 75% eran
varones. La edad de presentacion fue: menor de 3 meses en
5 (62,5%), 15 meses en uno (12,5%), 2 afos en uno (12,5%) y
7 anos en uno (12,5%). La clinica predominante fue diarrea
grave mixta (exudativa/secretora), siendo hemorragica en
4,y fracaso de desarrollo en el 100% de los pacientes y vomi-
tos en 5 de ellos (62,5%). La hipoalbuminemia fue un dato
constante y la calprotectina fecal estaba elevada en todos
los pacientes en que se determind (62,5%). Cuatro de los
pacientes presentaban IgG disminuida y uno déficit aislado
de IgA. Tres de los pacientes presentaban anticuerpos anti-
enterocito positivos. El estudio endoscopico mostré mucosa
gastrica de aspecto atrofico con erosiones en el 75%, mucosa
duodenal granulosa y friable en el 100% (fig. 1) y mucosa de
colon friable con pérdida de patron vascular en 62,5%. El
estudio histoldgico revel6 gastritis atrofica, atrofia vellosi-
taria de grado variable con hiperplasia de criptas e infiltrado
mononuclear en duodeno (fig. 2) y ulceraciones en colon.

Tres pacientes presentaban mutaciones del gen FOXP3
(IPEX) y uno en el gen CTLA4 y caspasa 10 (ALPS). Enfer-
medades autoinmunes asociadas: nefropatia 2, hepatitis
uno, tiroiditis 2, citopenia uno y diabetes mellitus tipo
I uno. Todos recibieron tratamiento esteroideo con res-
puesta parcial y transitoria. Por ello se utilizaron otros
tratamientos: azatioprina, tacrolimus, sirolimus, infliximab,
adalimumab, ciclosporina, ciclofosfamida, timoglobulina y
mercaptopurina. Actualmente 5 pacientes mantienen remi-
sion con tratamiento inmunosupresor, 2 fueron trasladados
a servicio de adultos y uno fallecio por shock séptico.

La EAl es una entidad infrecuente que puede aparecer en
lainfancia y se caracteriza por diarrea intratable y sindrome
disinmune. Fue descrita en 1982 por Walker-Smith et al. en
un nifo de 9 afos, aunque ya en 1978 McCarthy et al. habian
descrito el cuadro en un nifio con déficit de IgA. Se pre-
senta como diarrea cronica e incoercible en lactantes tras un

Figura 1  Mucosa duodenal granular.

embarazo y periodo neonatal normales. También se han des-
crito casos de inicio en la adolescencia y en la vida adulta’.
Generalmente se considera que afecta predominantemente
a varones, sin embargo en una serie amplia reciente, Singhi
et al. observaron una afectacién similar en ambos sexos?.
Debe realizarse el diagndstico diferencial con diarreas infec-
ciosas, alérgicas y otras entidades menos frecuentes como la

Mucosa duodenal con atrofia vellositaria.

Figura 2
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enfermedad de inclusiones microvellositarias o la displasia
epitelial intestinal.

La patogénesis es desconocida, y se piensa que esta rela-
cionada con alteraciones en la activacion de las células T,
pero se necesitan estudios mas amplios para dilucidar la
patogenia exacta’.

La presencia de anticuerpos antienterocito no es espe-
cifica, apareciendo en otras entidades como enfermedad
inflamatoria intestinal, infeccion por VIH y enteropatia
alérgica*. Ademas no puede correlacionarse el nivel de anti-
cuerpos con el dafo de la mucosa. Es frecuente observar,
como en nuestra serie, la asociacion con otras enferme-
dades autoinmunes endocrinoldgicas, renales, pulmonares,
hepaticas, hematoldgicas, etc.

El sindrome inmunodeficiencia, poliendocrinopatia y
enteropatia ligado a x (IPEX) causado por una mutacion
en el gen FOXP3 y el sindrome APECED (poliendocrinopatia
autoinmune con candidiasis mucocutanea cronica y distro-
fia ectodérmica) causada por mutaciones en el gen AIRE son
causas frecuentes de EAI.

Generalmente se afecta el intestino delgado, aunque
no es rara la afectacion gastrica y colonica. En nuestra
serie encontramos en la mayoria atrofia gastrica y en 3 de
ellos afectacion colonica. En cuanto al estudio histologico
se observa atrofia de vellosidades con hiperplasia de crip-
tas con un infiltrado llamativo de células T en la mucosa
intestinal. Las apoptosis en las criptas son caracteristicas
de EAP.

El manejo de estos pacientes se basa en mantener un
adecuado soporte nutricional para asegurar un adecuado
crecimiento. Precisan ademas terapia inmunosupresora, uti-
lizandose como primera linea corticoesteroides sistémicos,
pero es frecuente la corticorresistencia. Por ello se utilizan
otros inmunosupresores como ciclosporina, tacrolimus, siro-
limus o micofenolato con resultado variable. Ademas se ha
propuesto la utilizacion de farmacos bioldgicos con buena
respuesta’.

En conclusion, la EA es una causa infrecuente de diarrea
grave mixta con enteropatia pierde-proteinas. Puede afec-
tar a todo el tracto digestivo y se asocia frecuentemente

a otras enfermedades autoinmunes. Se necesitan mas estu-
dios para comprender los mecanismos de la enfermedad y
mejorar el tratamiento.
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Hematemesis como debut de L)
gastroenteritis eosinofilica en
lactantes

Hematemesis as debut of eosinophilic
gastroenteritis in infants

Sr. Editor:

La gastroenteritis eosinofilica (GEE) es un tipo inusual de
gastroenteritis caracterizada por la inflamacion eosinofi-
lica de diferentes segmentos del tracto gastrointestinal en
ausencia de causas conocidas de eosinofilia tisular (para-
sitosis, toxicidad farmacologica, malignidad, enfermedad
inflamatoria intestinal, sindrome hipereosinofilico...)".

Las manifestaciones clinicas de la GEE son inespecifi-
cas y varian en funcidon de la localizacion y el grado de
infiltracion de la mucosa gastrointestinal, pudiendo presen-
tarse como dolor abdominal crénico, vomitos, hemorragia
digestiva alta o baja, diarrea y/o ascitis’. Su etiopatoge-
nia es desconocida, aunque parece estar relacionada con
un mecanismo alérgico, siendo el antigeno mas frecuen-
temente implicado en lactantes las proteinas de leche de
vaca (PLV)>*. El diagndstico de confirmacién es histopa-
tologico, sin que actualmente exista en la literatura un
valor establecido para definir la eosinofilia en el tracto
gastrointestinal>*>.

Es una enfermedad poco frecuente en lactantes y sus
manifestaciones clinicas pueden ser muy variadas, por lo que
requiere un alto indice de sospecha. Su presentacion como
hemorragia digestiva alta puede llegar a producir desde
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