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La gastroenteritis eosinofilica es una rara enfermedad
cronica, de causa desconocida, caracterizada por la infiltra-
cion del tracto gastrointestinal por leucocitos eosinéfilos,
que habitualmente se acompaiia de eosinofilia en sangre
periférica. Esta compleja enfermedad desarrolla sintomas
variables, con frecuencia dolor abdominal, nauseas, dia-
rrea, enteropatia con pérdida proteinica y malabsorcion.

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 aiios afec-
tado de osteodistrofia hereditaria de Albright (seudohipo-
paratiroidismo Ia) asociado a gastroenteritis eosinofilica, 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.
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INTRODUCCION

La gastroenteritis eosinofilica es una enfermedad rara,
descrita por primera vez en 1933!, de la que se han pu-
blicado unos trescientos casos a nivel mundial® de los
cuales menos de treinta corresponden a la bibliografia es-
pafiolad. Algunos de estos casos se hallan en edad in-
fantil®,

Aunque en ocasiones la enfermedad se ha relacionado
con las alergias alimentarias®, o con infestaciones parasi-
tarias®, en general se admite que el origen de la enferme-
dad es idiopitico, sin que pueda ser incluida claramente
entre la categoria de los trastornos alérgicos o inmunes’.

La clinica de la enfermedad es variable, pero es fre-
cuente una enteropatia malabsortiva con diarrea y pérdi-
da de proteinas® que puede provocar trastornos asocia-
dos como edemas y ascitis’.

Bajo el punto de vista histologico el rasgo mas desta-
cado es la infiltracion eosinofilica del tracto gastrointesti-
nal afectando a la mucosa, la muscular o la subserosal®,
siendo posible la perforacion de las lesiones como mani-
festacion clinicall, o la obstruccion intestinal!?, En otros
casos ha sido un hallazgo histolégico en el piloro en pa-
cientes intervenidos de estenosis hipertrofical, o en el
apéndice en pacientes sospechosos de apendicitis!4. En
algunos pacientes la infiltracion eosinofilica se ha halla-
do también en otros 6rganos como rifidn, ganglio linfati-
co, medula 6sea, conductos biliares, bazo y pancreas,
produciendo trastornos asociados como, por ejemplo,
obstrucciones biliares’.
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En sangre, es de destacar la leucocitosis con eosinofi-
lia acusada, que no siempre es constante. Algunos auto-
res sitGan la incidencia de eosinofilia en nifios en torno al
61%!°. La hipoproteinemia es frecuente cuando existe en-
teropatia con pérdida de proteinica, ademas son posibles
otros déficit propios de un sindrome malabsortivo.

Se admite en general que el tratamiento de eleccion en
la gastroenteritis eosinofilica son los corticoides, obte-
niéndose una respuesta espectacular en pocos dias, con
rapida regresion de las manifestaciones sintomdticas, y re-
cuperacion de la hipoproteinemia asociada al sindrome
de malabsorcién intestinal. Seguidamente se debe conti-
nuar, durante un periodo indeterminado, al tratarse de
una enfermedad crénica, con pequenas dosis que man-
tengan el estado de remision, siendo posibles las recaidas
al intento de reduccion?’.

Se presenta el caso de un paciente afectado de osteo-
distrofia hereditaria de Albright, comunicado previamen-
te como mutacion original ¢. 796 G > A (R265H) en el
ex6n 10 de GNAST'8, que desarrolld una gastroenteritis
eosinofilica. Combinando las bases de datos de Medline
en Ovid, no se obtiene ningtn otro caso publicado de
ambas enfermedades asociadas, creindose a causa de di-
cha asociacion problemas terapéuticos adicionales.

OBSERVACION CLINICA

Nifio de 5 afios diagnosticado previamente de osteo-
distrofia hereditaria de Albright (seudohipoparatiroidismo
Ia), portador de la mutacién a nivel del exén 10 de
GNAST designada c. 796 G > A (R265H). Refiere asi mis-
mo episodios de broncospasmo ocasionales.

Presenta desde hace un mes un cuadro de diarrea de
2-3 deposiciones en 24 h, abundantes, liquidas, de colo-
racion verdosa, que se acompanan de decaimiento, mo-
lestias abdominales, anorexia y pérdida de peso, sin apre-
ciarse mejoria con el tratamiento dietético convencional.
Las investigaciones bacteriolégicas en heces resultaron
negativas.

En la exploracién 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 radioldgica generalizada. Se comprobd una
pérdida de 5 kg de peso en los Gltimos 2 meses.

En la analitica general llama la atencidn leucocitosis
con eosinofilia acusada: 27.600 leucocitos, 56 % de eosi-
nofilos, que se mantiene en varias determinaciones en va-
lores similares. Sobre cifras en meses previos normales de
hematies, hemoglobina y hierro, presenta hematies
4.560.000 con hemoglobina 7,1 g/dl, y sideremia 6 pg/dl
(valores normales [VN], 70-80 pg/dD. Los reticulocitos se
encuentran discretamente elevados con buena respuesta
medular. El cociente calcio/fésforo se halla alterado con
calcio 7,7 mg/dl y fosforo 6,3 (VN calcio, 8,5-11 mg/dl,
VN fésforo, 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 proteinas totales de 3,8 g/dl (VN, 6-8 g/dD), con dismi-
nucion de las proteinas de semivida corta: prealbimina
11,3 mg/dl (VN, 21-41 mg/dD y RbP 1,68 (3-6 mg/dD). Otros
datos a destacar fueron vitamina B, 168,60 pg/ml (VN,
200-950 pg/mb), acido folico 16,20 ng/ml (VN, 3-17 ng/ml),
IgE total 11,5 U/ml (VN, 4 afios hasta 46 U/ml). La deter-
minacion de sangre oculta en heces fue negativa. Anticuer-
pos antiendomisio y antigliadina negativos. El estudio se
completd con las siguientes exploraciones:

Investigacion de parasitaciones: quistes de protozoos
y huevos de helmintos repetidamente negativos. IgE es-
pecifica Anisakis negativa. Serologias a Echinococcus gra-
nulosus y a Fasciola bepatica, negativas. Investigacion
de Strongyloides stercolaris por método de concentra-
cion difasica y de Baerman y Brug, negativo. Anticuer-
pos anti-Toxocara por enzimoinmunoanalisis negativos.

Pruebas cutdneas de hipersensibilidad a alimentos: ha-
rinas, frutos secos, carne, pescado (y parasitos ascaroi-
deos de pescado), marisco, frutas, cereales, legumbres,
leche, huevo y verduras resultaron negativas.

Estudio radiologico de transito intestinal con contras-
te: aceleracion de transito y engrosamiento de pliegues
intestinales.

Ecografia abdominal: presencia de microlitiasis-barro
biliar en via biliar intrahepdtica y extrahepatica.

Estudio de aspirado duodenal: ausencia de parasitos,
presencia de células cilindricas y eosinofilos.

Biopsia duodenal: duodenitis eosinofilica con infiltrado
constituido por eosindfilos en la lamina propia (fig. 1.

Se inici6 tratamiento con corticoides orales con res-
puesta espectacular, bajo el punto de vista clinico y ana-
litico, cediendo el cuadro diarreico y el resto de manifes-
taciones sintomdticas con recuperacion del apetito que se
sigue de ganancia ponderal, ripida correccion de la ane-
mia hipocromica y de la hipoproteinemia, y desaparicion
de su eosinofilia. Los intentos de reduccion de las dosis
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Figura 1. Intensa infiltracion eosinofilica a nivel de mu-
cosa duodenal que afecta la lamina propia.
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de corticoides a las 4 semanas para lograr una dosis de
mantenimiento llevaron a recaidas.

DiscusiON

El cuadro clinico del paciente indicativo de una entero-
patia malabsortiva con pérdida proteinica, y anemia hipo-
crémica por déficit de absorcion de hierro, la leucocitosis
con eosinofilia sin poderla asociar a ninguna otra causa al
descartarse alergias alimentarias o parasitaciones, y la ra-
pida y espectacular respuesta al tratamiento con corticoi-
des, indujeron en este nifio afectado de osteodistrofia he-
reditaria de Albright (seudohipoparatiroidismo Ia) a
establecer el diagnostico asociado de gastroenteritis eosi-
nofilica. El estudio histologico de la mucosa intestinal, en
la que se comprob6 una importante infiltracion eosinofili-
ca, permiti6é confirmar el diagnostico de forma inequivoca.

En el presente caso clinico los intentos de reduccion de
las dosis de esteroides iniciales, en torno a 1 mg/kg/djia,
suficientes para lograr la remision, fueron seguidas de
recaidas en el cuadro clinico inicial de malabsorcion in-
testinal con enteropatia con pérdida proteinica, obligando
a tratamientos mas prolongados, que si siempre resultan
problemdticos en la infancia por sus efectos obvios, lo
son mas en un paciente afectado de osteodistrofia here-
ditaria de Albright que cursa con retraso de crecimiento
y osteoporosis con inversion del cociente calcio/fosforo
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
remision clinica, con éxito variable!®. También en mode-
los experimentales se ha utilizado el ketotifeno con los
mismos objetivos?’.

Recientemente se ha preconizado el montelukast con
buenos resultados en el tratamiento de la gastroenteritis
eosinofilica®. En este paciente el tratamiento con monte-
lukast en toma tnica de 5 mg/dia, asociando pequenas
dosis decrecientes de esteroides, logré6 mantener la remi-
sion, y permiti6 paliar los efectos secundarios que las do-
sis prolongadas de corticoides pudieran provocar en su
enfermedad osteodistrofica. La evolucion a largo plazo de-
mostrard hasta qué punto es posible suprimir de forma de-
finitiva los corticoides, manteniendo Gnicamente el trata-
miento con montelukast, sin que se produzcan recaidas.
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