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Introduccioén

la enfermedad de Crohn (EC) es un trastorno
inflamatorio crénico del tracto digestivo de etiologia todavia
desconocida que parece desencadenarse por la interaccién de
factores genéticos y ambientales. Se distinguen varios patrones
con claras connotaciones relacionados con la necesidad de
cirugia y agresividad de la enfermedad como son la forma
obstructivay la fistulizante. En estos casos, cuando la evolucién
es térpida, ademds del tratamiento quirdrgico existen farmacos
inmunosupresores y/o imunomoduladores utilizados con el fin
de inducir a la remisién de la EC refractaria grave.

En nuestro caso clinico se presenta una paciente
diagnosticada de Enfermedad de Crohn con patrén obstructivo
y fistulizante de térpida evolucién asi como una Neutropenia
crénica idiopdtica que limita el tratamiento con férmacos
potencialmente inmunosupresores por el riesgo de infecciones
oportunistas secundarias.
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Caso clinico

Paciente de 25 afios de edad, con antecedentes de
infecciones de repeticion en la infancia siendo diagnosticada
a los 9 afios de Neutropenia Crénica Idiopdtica (NCI) tras
estudio de Médula Osea, manteniendo cifras de neutréfilos
que oscilan entre 200-400 neutréfilos/mm3. Un afio més tarde
comienza con dolor abdominal, artralgias, fiebre y reactantes
de fase aguda (PCR, al-antitripsina, VSG y Orosomucoide)
elevados. Tras realizar distintas pruebas complementarias
(RX abdominal, trdnsito gastrointestinal y colonoscopia con
toma de biopsias) se diagnostica de enfermedad de Crohn
con afectacién ileocdlica. Desde entonces la evolucién de
la enfermedad ha sido térpida, presentando numerosos
brotes y manifestaciones articulares que han requerido el
uso de corticoides de forma prolongada desarrollando una
corticodependencia y un retraso pondero-estatural precisando
aportes de nutricién enteral para su desarrollo.

En 2005 tras un brote grave que cursé con estenosis
ileal inflamatoria (Figura 1), y previamente administrando
Factor Estimulante de Colonias de Granulocitos (F-ECG), se
inferviene  quirlrgicamente realizdndose  hemicolectomia
derecha y anastomosis ileocélica.

En 2006 de nuevo se interviene por presentar fistula
enterocutdnea (Figura 2) que no responde a antibioterapia
y reposo digestivo, realizdndose nueva reseccién ileal
y anastomosis ileocdlica. En Octubre del 2009 la fistula
periumbilical persiste presentando débito importante por lo
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Figura 1

Figura 2

Estenosis ileal, se aprecia el “signo de la cuerda”.

que se cursa ingreso con el fin de iniciar nutricién parenteral y
administrar terapia biolégica bajo control estricto del nimero
de neutrdfilos ya que se desestima nueva cirugia por la alta
probabilidad de recidiva de la fistula y evitar un Sindrome de
Intestino Corto secundario. En este momento se decide iniciar
tratamiento con Adalimumab, que alcanza concentraciones
mayores desde las primeras dosis y existen estudios que
describen su efecto en la enfermedad fistulizante® 7 todo ello
promovido por la negativa de la paciente a ponerse tratamiento
hospitalario.

Hasta el momento y previo a la administracién de
FECG, la paciente ha recibido 6 dosis de Adalimumab.
No se prosiguié con tratamiento de mantenimiento por
ausentarse la paciente de Espafia durante 2 meses. Durante
el tratamiento, los leucocitos oscilaron entre  3000-4000 mm3
y la fistula permanecié cerrada sin presentar incidencias ni
complicaciones hasta 1 mes después de recibir la Gltima dosis
de Adalimumab, momento en el cual se vuelve a abrir la fistula
pero sin repercusién sobre el estado general de la paciente.
Actualmente se encuentra clinicamente bien, persiste la fistula
enterocutdnea abierta con muy poco debito, y los controles
analiticos permanecen estables, con reactantes de fase aguda
normales y con cifras de leucocitos de 2900 mm3.

Al regresar del extranjero no se ha reintroducido el
tratamiento de mantenimiento con Adalimumab por negativa
de la paciente a volver a medicarse a pesar de la mejoria
descrita.
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Fistula entero-cutdnea que se aprecia tras administrar contraste.

Antes de iniciar el tratamiento, sufrié una crisis
convulsiva diagnosticdndose de Lipoma cerebral. Se ha
empezado a tratar con Carbamacepina sin presentar nuevas
crisis.

Discusidon

La enfermedad de Crohn es un proceso inflamatorio
crénico de cardcter sistémico y expresién predominante en el
tracto gastrointestinal de etiologia desconocida. La localizacién
preferente es en ileon terminal, colon y regién perianal y se
caracteriza por una de afectacién parcheada y transmural.
Clinicamente se caracteriza por crisis recurrentes alternando
con periodos de inactividad o remisién. Un gran estudio danés
demostré que un afio después del diagnéstico de enfermedad
de Crohn, 55% estaban en remisién, 15% tenian enfermedad
leve y un 30% tenian enfermedad moderada-severa®. La
naturaleza transmural de la enfermedad puede provocar
la aparicién de complicaciones graves como formacién de
abscesos, perforaciones, estenosis con obstruccién, fistulas y
notable compromiso de la calidad de vida y se ha estimado que
mds del 80% de los pacientes con afectacién ileal requieren
cirugia a lo largo de su vida'. Cuando el tratamiento con
antibidticos, corticoides e inmunosupresores no es suficiente
para el control de la enfermedad es preciso comenzar con
farmacos biolégicos que han demostrado mediante numerosos
estudios conseguir un adecuado control de los sintomas. En
nuestro caso, al problema de la Neutropenia Crénica Idiopdtica
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se le asocia la necesidad, debido a la térpida evolucién de
su enfermedad y a la presencia de enfermedad fistulizante
recidivante, de iniciar tratamiento con férmacos biolégicos
para el control de sintomas. Se inicié por tanto y bajo estricto
control médico del recuento de neutréfilos, tratamiento con
Adalimumab con adecuada respuesta hasta el momento. En
el estudio CHARM de 56 semanas de duracién® se demuestra
que con este farmaco se consiguen cifras de cierre completo
fistuloso superiores a placebo tanto en la semana 26 como en
la semana 56 asi como que un 90% de los casos en remisién
fistulosa al finalizar el CHARM la mantienen al finalizar el
estudio ADHERE®.

Con respecto a la Neutropenia Crénica Idiomdtica
u ofro proceso neutropénico, existen numerosos estudios que
describen el uso de F-ECG como tratamiento estdndar en los
pacientes que padecen esta enfermedad.
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