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Nena de 7 anys sense antecedents patologics d’interes,
vacunada correctament. Refereix antecedents familiars
d’etiologia oncohematologica per branca paterna (pare
amb neoplasia de pulmo, avi patern amb leucemia,
tieta paterna amb neoplasia de mama i ovari).

Consulta a urgencies per clinica de dolor recurrent a
les extremitats inferiors (a 'altura de les cuixes, bila-
teral) de curs fluctuant, abdominalgia de tipus colic
sense diarrea i quadre constitucional (asténia, ano-
rexia i pérdua de 2,5 kg de pes) de quatre mesos
d’evolucié. STacompanya de febre intermitent (tempe-
ratura maxima de 38°C).

Destaca, durant les dues Ultimes setmanes, un empit-
jorament clinic amb augment del dolor abdominal
amb rebuig de la ingesta i febre persistent de 38 °C.

En Uexploracio, 'abdomen resulta anodi, perd crida
l'atencid un aspecte caquectic —index de massa cor-
poral (IMC) d’11 kg/m?, -2 DE- i debilitat d’extremi-
tats inferiors amb dolor localitzat a la part anterior de
les cuixes, de predomini esquerre i que augmenta a la
palpacié. Es fa una analitica sanguinia que mostra ele-
vacié de reactants de fase aguda (RFA), amb proteina
C reactiva (PCR) 18,4 mg/dL i velocitat de sedimenta-
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ci6 globular (VSG) >120 mm/h, aixi com ferritina en
212 ng/mL. Es decideix 'ingrés per completar Uestudi
i s’inicia tractament antibiotic endovends amb cefazo-
lina, davant la sospita d’una infeccid osteoarticular.
Lantibioterapia es retira al cap de 48 hores davant els
hemocultius negatius i la baixa sospita clinica.

Per completar l'estudi es fa una radiografia de femur
(normal) i analitiques seriades de control, en qué es
comprova la persistencia de l'elevacié d’RFA amb PCR
>10 mg/dL i VSG >120 mm/h, anémia normocitica
normocromica (hemoglobina 9,8 g/dL, caracteristica
de processos cronics), leucocitosi amb neutrofilia i
trombocitosi. Finalment es fa una gammagrafia 0ssia
amb HDP-Tc99m, en qué s’observen lesions captants
hiperosteogeniques a diafisis femorals bilaterals. Ini-
cialment, les lesions de la gammagrafia dssia s’orien-
ten com a possibles metastasis, per la qual cosa es fa
un estudi d’extensid incloent-hi frotis de sang perife-
rica (sense blasts) i tomografia axial computada (TAC)
abdominal, que no localitza cap procés neoplastic, i
catecolamines en orina negatives.

Durant l'ingrés inicia deposicions diarreiques amb fils
de sangiva augmentant el dolor abdominal, i per aixo
es recull mostra per fer un cribratge infecciés (que
inclou bacteris, rotavirus, adenovirus, astrovirus, noro-
virus, parasits i C. difficile), amb resultats negatius.
Les deposicions amb productes patologics s’autolimi-
ten, tot i que persisteix 'anorexia.

Descartada la causa infecciosa, i amb un estudi d’ex-
tensié sense evidenciar signes de procés neoplastic,
es completa l'estudi amb una ressonancia magnética
nuclear (RMN) d’extremitats inferiors (Fig.1) que evi-
dencia edema ossi i periostitis femoral bilateral.
Aquestes lesions 0ssies no sén suggestives de metas-
tasi, ja que l'aparenca a 'RMN i la localitzacio bilateral
i simetrica les fan més compatibles amb un procés
inflamatori. Addicionalment es revisen les imatges del
TAC fet i s’objectiven signes d’afectacié de la paret
colonica, que es correlacionen amb uns nivells de cal-
protectina en femta de 2.766 mg/kg.

Quin és el diagnostic?



| Sindrome toxica i dolor recurrent d'abdomen i extremitats inferiors

Fig. 1. Ressonancia magnética d’extremitats inferiors amb edema ossi i periostitis
femoral bilateral, compatible amb procés inflamatori. Les fletxes assenyalen
arees hiperintenses que corresponen a un engruiximent del periosti bilateral.

Fig. 2 Lesions aftoses objectivades en ['endoscopia digestiva.

Discussio

Amb l'accentuacio de la clinica digestiva, 'anémia
normocitica normocromica i 'elevacié persistent de
parametres inflamatoris, amb el suport de les troba-
lles al TAC, s’indiquen una fibrogastroscopia i una
colonoscopia per al cribratge de malaltia inflamatoria
intestinal (MII). Durant la prova s’objectiven multi-
ples aftes a la cambra gastrica i al cdlon compatibles
amb el diagnostic de malaltia de Crohn (MC) (Fig.2);
per tant, es prenen biopsies de les lesions, que mos-
tren abscessos criptics a estdmac i signes de colitis
cronica limfoplasmocitaria, sense troballes micro-
biologiques compatibles amb la clinica (citomegalo-
virus i virus d’Epstein-Barr negatius).

Donades les troballes d’anatomia patologica, s’atri-
bueix la periostitis a una manifestacio extraarticular
de laMC™.

S’inicia azatioprina i dieta enteral exclusiva amb for-
mula polimérica a base de caseina, amb millora cli-
nica i nutricional (IMC 15,8 kg/m?, -0,5 DE). Durant el
primer any posterior al diagnostic presenta una evo-
lucid correcta, roman asimptomatica i amb la prac-
tica resolucié dels marcadors inflamatoris. Dos anys
després del debut recau en un nou brot, de manera
que s’inicia tractament amb anti-TNF (adalimumab);
com que no hi ha resposta clinica ni analitica, mal-
grat l'optimitzaciod de nivells, es decideix canviar a
ustekinumab, amb evolucié correcta. Malgrat la
recurrencia de la clinica intestinal, no ha associat
nous episodis d’afectacio ossia.

Diagnostic final: Malaltia de Crohn (amb osteomielitis cro-
nica no-bacteriana com a manifestacio extraintestinal).
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Comentari

L'osteomielitis cronica no-bacteriana (CNO), també
denominada osteomielitis cronica recurrent multifo-
cal (CRMO), és una malaltia ossia inflamatoria asep-
tica que apareix principalment en infants i adoles-
cents, amb una edat d’inici al voltant dels 10 anys i
de predomini femeni. Afecta caracteristicament la
metafisi dels ossos llargs, tot i que pot aparéixer en
tot el sistema esqueletic. Cursa amb episodis de
dolor local recurrent, sovint de predomini nocturn.
Pot apareixer inflamacié i augment de temperatura
de l'area afectada, tot i que generalment no hi ha tro-
balles en l'examen fisic. Caracteristicament, la simp-
tomatologia és autolimitada, amb episodis d’exacer-
bacid i remissid, tot i que ocasionalment l'afectacid
es manté durant anys ™.

La CNO s’ha descrit com a manifestacio extraintesti-
nal rara de les MII 2. En aquests casos, les lesions
Ossies acostumen a precedir els simptomes intesti-
nals 3. Donada aquesta seqliéncia clinica amb gran
separacié en el temps dels simptomes, sumat al fet
que és una condicié poc coneguda, és causa freqlent
d’un retard diagnostic que comporta un augment de
la iatrogénia i cost sanitari, ja que sovint s'orienta
erroniament la clinica 0ssia com a osteomielitis bac-
teriana, i aixd condueix a un Us perllongat d’antibio-
tics i exposicio a radiacid innecessaria.

La RMN és la prova d’eleccié diagnostica. Els patrons
tipics de la CNO sén d’edema ossi bilateral simétric/
periostitis, com el que presentava la pacient d’aquest
cas (lesions diafisometafisial simetriques bilaterals),
i el patrd paucifocal (poques lesions, incloent-hi les
clavicules i la columna) “.

El tractament de primera linia de la CNO sén els
antiinflamatoris no esteroidals (AINE). No obstant
aixd, quan la CNO s’associa a MII, els AINE estan
contraindicats a causa de la seva associacié amb els
brots de colitis 2. En aquests casos s’ha descrit que
les lesions Ossies responen al tractament de la MIT i
no és necessari '4s d’AINE %3,

El diagnostic de la CNO és d’exclusid i cal estar fami-
liaritzats amb aquesta patologia autoinflamatoria per
optimitzar-ne el diagnostic, evitar proves invasives
cruentes i iniciar el tractament de manera precog®.
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