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CASO CLIiNICO

Sindrome de enterocolitis inducida por la
proteina de los alimentos (FPIES).
Presentacion de un caso clinico pediatrico

Food protein-induced enterocolitis syndrome (FPIES). A pediatric clinical

case

Sindrome de enterocolite induzida por proteinas alimentares (FPIES).

Relato do caso pediatrico

Sofia Curutchague', Ana Casuriaga®, Gustavo Giachetto’, Andreina Guisande*

Resumen

Introduccion: el sindrome de enterocolitis inducida
por la proteina de los alimentos (FPIES) es un tipo de
alergia alimentaria poco frecuente, no mediada por
inmunoglobulinas E. Afecta principalmente a menores
de 1 afio. Es una entidad de diagnéstico clinico y el
tratamiento se basa en la exclusioén del alimento
causal. El objetivo de esta comunicacion es alertar
sobre una patologia poco habitual que requiere un alto
indice de sospecha para el diagnéstico y abordaje
adecuados.

Caso clinico: nifa, 5 meses, con antecedentes de
dermatitis atdpica, alimentada con pecho directo
exclusivo, que dos horas luego de la introduccién por
primera vez de derivado de leche de vaca, en apirexia
presenta vomitos reiterados, letargia y al examen fisico
hiporreactividad, frialdad periférica y tiempo de
recoloracién prolongado. Frecuencia cardiaca 145
cpm. Resto, sin alteraciones. Niega ingesta o contacto
con farmacos o toxicos. Se realiza fluidoterapia con
suero fisiolégico y oxigenoterapia con rapida mejoria.
Permanece en observacién en unidad de cuidado

intensivo por 24 horas, con buena evolucioén. Se
otorga alta con diagnéstico de episodio paroxistico de
etiologia no aclarada. En la evolucién, a los diez dias,
tras la ingesta de otros alimentos, presenta episodio
de similares caracteristicas. En interconsulta con
gastroenterélogo se realiza diagndstico retrospectivo
de FPIES y se indica dieta de exclusion.
Conclusiones: dada la similitud de las
manifestaciones clinicas de FPIES con otras
enfermedades de mayor prevalencia, es importante
que los pediatras conozcan esta entidad y puedan
sospecharla para realizar un adecuado abordaje y
evitar fundamentalmente la exposicion futura al
alimento desencadenante.

Enterocolitis
Hipersensibilidad a los alimentos
Proteina en la dieta
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Summary

Resumo

Introduction: the Food Protein- Induced Enterocolitis
Syndrome (FPIES) is a rare type of food allergy, not
mediated by immunoglobulins E. It mainly affects
children below one year of age. Its diagnosis is clinical
and treatment are based on the exclusion of the food
that triggers it. The objective of this report is to warn
about a rare pathology that requires awareness and
suspicion in order to set a proper diagnosis and
approach.

Clinical case: 5 month-old girl, with a history of atopic
dermatitis, exclusively breastfed, who, after the first
introduction of a cow milk byproduct, presented vomit,
lethargy, hyporeaction, and manifestations of
peripheral circulatory failure, like cool distal extremities
and delayed capillary refill. No fever. Heart rate 145. No
further alterations. Denies ingestion or contact with
drugs and|/or toxic substances.

We administered a rapid fluid bolus with sodium
chloride and oxygen therapy and she improved rapidly.
She stayed under observation in an intensive care unit
for 24 hours and showed good evolution. The patient
was discharged with a diagnosis of paroxysmal
episode of unknown etiology. During the evolution, 10
days after the intake of other foods, she experienced
an episode of similar characteristics. We consulted
with a gastroenterologist, and diagnosed FPIES, and
she was prescribed an exclusion diet.

Conclusions: considering the similarity of FPIES
clinical manifestations with those of other more
prevalent diseases, it is important that pediatricians
know about this condition and are able to suspect
about it in order to devise a suitable approach, mainly
to avoid future exposure to the food triggering the
syndrome.

Enterocolitis
Food hypersensitivity
Dietary proteins
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Introducéo: a sindrome de enterocolite induzida por
proteinas alimentares (FPIES) é um tipo raro de alergia
alimentar, ndo mediada por imunoglobulinas E. Afeta
principalmente criangas menores de um ano. E uma
entidade de diagnéstico clinico e o tratamento é
baseado na exclusdo do alimento causal. O objetivo
deste paper é alertar sobre uma patologia incomum
que requer um alto indice de suspeita para
diagndstico e abordagem adequados.

Relato de caso: menina de 5 meses, com histéria de
dermatite atépica, alimentada com mama direta
exclusiva, que duas horas apds a primeira introdugéo
do derivado de leite de vaca, apresentou vomitos,
letargia, hiporreatividade, manifestagées de falha
circulatéria periférica como extremidades frias e tempo
de recoloragéo prolongado. Frequéncia cardiaca 145
cpm. O resto sem alteragées. Nega ingestéo ou
contato com drogas ou toxinas. A fluidoterapia é
realizada com soro fisiolégico e oxigenoterapia e a
menina melhora rapidamente. Permanece em
observacéo na unidade de terapia intensiva por 24
horas com boa evolugéo. A alta é dada com o
diagndstico de episédio paroxistico de etiologia pouco
clara. Na evolugao, 10 dias apds a ingestao de outros
alimentos, apresenta episodio de caracteristicas
semelhantes. Consultamos com o gastroenterologista,
e realizamos um diagndstico retrospectivo de FPIES e
indicamos uma dieta de excluséo.

Conclusées: dada a semelhanga das manifestacées
clinicas do FPIES com outras doengas de maior
prevaléncia, é importante que o pediatra conhega essa
entidade e possa suspeitar e executar uma abordagem
adequada e evitar fundamentalmente a exposicéo
futura aos alimentos causales.

Enterocolite
Hipersensibilidade alimentar
Proteinas na dieta
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Introduccion

Observacion clinica

El sindrome de enterocolitis inducida por la proteina de
los alimentos (FPIES) es una reaccién severa de hiper-
sensibilidad a los alimentos no mediada por IgE, que se
presenta habitualmente en forma aguda. Los alimentos
mas frecuentemente implicados son la leche de vacay la
soja. Las manifestaciones clinicas mas frecuentes son:
vomitos reiterados, palidez, letargia e hipotonia. Otras
formas de presentacion incluyen deposiciones liquidas
que pueden llevar a la deshidratacion y shock hipovolé-
mico"®.

Es caracteristica la resolucion de los sintomas en po-
cas horas®.

Esuna entidad poco frecuente en pediatria. En el afio
2011, Katz y colaboradores, en un estudio prospectivo
de gran escala, reportaron una prevalencia de FPIES
vinculada a ingesta de leche de vaca de 0,34%7.

Afecta principalmente a menores de 1 afio, con una
mediana de edad para el inicio de los sintomas de 5 me-
ses'.

La fisiopatogenia de las FPIES es poco conocida. Se
postula que la ingestion del alérgeno alimentario desen-
cadena a nivel intestinal una reaccion inflamatoria me-
diada por células T, con aumento de la permeabilidad in-
testinal y el consecuente pasaje de fluidos"®.

Es una entidad de diagndstico clinico. Este se basa
en los criterios propuestos por el Consenso Internacio-
nal para el diagndstico y abordaje de la FPIES elaborado
por el grupo de trabajo de reacciones adversas a alimentos
de la Academia Americana de Alergia, Asma e Inmu-
nologia (AAAAT).

Su tratamiento consiste en la exclusion estricta del
alimento desencadenante e instruccion a los padres acer-
ca de como proceder ante una eventual ingesta acciden-
tal®.

Las reacciones de hipersensibilidad mediadas por
IgE se diferencian de FPIES por su forma de inicio, que
suele ser rapida (minutos a dos horas tras la ingesta), y
sus manifestaciones clinicas mas frecuentes, que son las
cutaneas, seguidas de las gastrointestinales y respirato-
rias, con afectacion cardiovascular en los casos mas gra-
ves?).

A continuacion se presenta el caso clinico deuna lac-
tante de 6 meses, que tras la introduccion de un nuevo
alimento, presentd manifestaciones clinicas de insufi-
ciencia circulatoria periférica y en la que se realizé diag-
nostico retrospectivo de FPIES. El objetivo de esta co-
municacion es alertar sobre una patologia poco habitual
que requiere un alto indice de sospecha para el diagnds-
tico y abordaje adecuados.

Cinco meses, sexo femenino, sin antecedentes prenata-
les ni perinatales a destacar. Antecedentes patologicos:
dermatitis atopica.

Alimentada con pecho directo exclusivo hasta los 5
meses, luego inicié alimentaciéon complementaria con
verduras, frutas y carne sin incidentes. Buen crecimien-
to y desarrollo. Certificado esquema de vacunacion vi-
gente.

Consulto en el servicio de emergencia (SE) por vo-
mitos y depresion de conciencia. Comenz6 en forma
brusca con vomitos reiterados (5 en total), deposiciones
liquidas sin elementos anormales (2) y llanto. Refiere hi-
porreactividad y palidez concomitante. De la anamnesis
se destaca la ingesta por primera vez de derivado de le-
che de vaca (yogur) dos horas previas al inicio de la sin-
tomatologia. No movimientos anormales. Niega ingesta
o contacto con farmacos, toxicos o tisanas, traumatismo
de craneo y fiebre.

Examen fisico en el SE: hiporreactiva, hipotonica,
palidez cutanea y cianosis peribucal, sin tirajes ni ruidos
respiratorios. Frecuencia cardiaca 145 cpm, frecuencia
respiratoria 42 rpm, temperatura axilar 36,8 °C, presion
arterial 70/40 mmHg, saturacion de O, ventilando es-
pontaneamente al aire 95%.

Piel y mucosas: sin lesiones cardiovasculares, ritmo
regular, sin soplos, pulsos llenos y simétricos. Tiempo
de recoloracion mayor a 2 segundos, frialdad periférica.
No mucosas secas, ni pliegue cutaneo hipoelastico.

El resto del examen fisico no presenta alteraciones a
destacar.

Se iniciaron medidas de soporte: oxigenoterapia, co-
locacion de acceso venoso periférico, fluidoterapia con
suero fisiologico en bolo a 20 ml/kg. Los estudios com-
plementarios de valoracion infecciosa, metabdlicay me-
dio interno no mostraron alteraciones. Dosificacion de
drogas psicoactivas (cannabis y cocaina) en orina nega-
tivo. Luego de recibir suero fisiologico, presento rapida
mejoria de conciencia y coloracion, se decidid ingreso a
sector de cuidados intensivos pediatricos (CIP) dada la
inestabilidad hemodindmica inicial. En CIP, se realiz6
observaciéon y monitorizacion clinica. No requirid
soporte inotropico ni otras medidas de tratamiento. Se
otorgo alta a sector de cuidados moderados a las 24
horas.

En el sector de cuidados moderados se realiza elec-
troencefalograma en suefio inducido que no mostro6 alte-
raciones y se plantea episodio paroxistico no epiléptico
de etiologia no aclarada.

A los diez dias reitera vomitos, hiporreactividad e hi-
potonia posingesta de papilla de pollo y verduras. Rein-
gresa, se realiza estudio contrastado de esofagogastro-
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duodeno que muestra reflujo gastroesofagico moderado
hasta tercio medio de es6fago. Se otorga alta con medi-
das antirreflujo y derivacion a gastroenterologo. Previo
a la interconsulta, recibe crema de leche presentando
reaccion perioral inmediata. Sin otra sintomatologia.
Tras la valoracion con gastroenterdloga, se realiza plan-
teo diagnostico retrospectivo de FPIES y se indica
exclusion estricta de leche de vaca y sus derivados.

Discusion

La paciente analizada instal6 bruscamente vomitos, de-
posiciones liquidas, palidez, letargia ¢ hipotonia. En la
exploracion fisica predominaban signos de hipoperfu-
sion periférica, por lo cual el abordaje inicial fue dirigi-
do a la estabilizacion y tratamiento precoz del shock. En
el primer episodio, a pesar de presentar manifestaciones
clinicas clasicas de FPIES aguda tras la ingesta por pri-
mera vez de derivados de leche de vaca, este diagnosti-
co no se sospechd. Debido a la ausencia de sintomas
clasicos de alergia y de biomarcadores especificos,
FPIES representa un desafio diagndstico. Se trata de
una entidad habitualmente subdiagnosticada®®.

En los casos de presentacion severa, como el que se
analiza, es habitual que la conducta sea similar a la antes
descripta y se piense en otras enfermedades de mayor
prevalencia. En este caso, la reiteracion de sintomatolo-
gia similar frente a la reexposicion alimentaria y la au-
sencia de evidencia de otras enfermedades que la expli-
quen, permitieron plantear este diagndstico. Es impor-
tante que los pediatras y otros profesionales implicados
en la asistencia de los nifios, conozcan esta entidad y
puedan sospecharla para evitar fundamentalmente la
exposicion futura al alimento desencadenante.

Los principales desencadenantes reconocidos en la
literatura son la leche de vaca y la soja">*%.

Se han reportado, ademas, reacciones con alimentos
solidos tales como: arroz, pollo, huevo, nueces, avena,
trigo, habas verdes, papa, pescado, frutas, lentejas y ma-
riscos. Los casos desencadenados por estos alimentos
suelen afectar a nifios de mayor edad y se caracterizan
por formas de presentacion mas severas"*'?).

En este caso, los derivados lacteos se comportaron
como claros desencadenantes.

Con respecto a las formas de presentacion clinica, se
describen formas agudas que son las predominantes y
cronicas. Las formas agudas se caracterizan por la insta-
lacion subita de vomitos propulsivos y reiterados, que
comienzan aproximadamente de una a cuatro horas po-
singesta del alimento causal. Los vomitos se acompaiian
frecuentemente de letargia y palidez. Posteriormente,
pueden agregar deposiciones liquidas, ocasionalmente
con sangre o mucus, entre las cinco a diez horas posin-
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gesta. Caracteristicamente la forma aguda suele resol-
verse en las 24 horas luego de ingerido el alimento de-
sencadenante. La mayoria de los nifios afectados por es-
ta entidad se encuentran asintomaticos entre los episo-
dios, siendo su crecimiento normal. La presentacion
aguda puede ser severa, progresando a la hipotermia,
metahemoglobinemia, acidemia e hipotension imitando
un cuadro de shock™'"™"?,

La forma cronica ha sido reportada principalmente
en menores de 4 meses, alimentados con leche de vaca o
preparados para lactantes en base a leche de vaca o soja.
Se presenta con la ingesta repetitiva del alimento gati-
llante, con vomitos, diarrea cronica y fallo en el creci-
miento!"*'?),

El diagnostico de FPIES se basa en la presentacion
clinica sumada a la mejoria con el retiro del alergeno
causal de la dieta y excluidas otras causas. En algunos
casos puede realizarse una prueba de provocacion oral
bajo estricta supervision médica' %", En este caso se
considerd innecesario y riesgoso realizar prueba de pro-
vocacion.

Los criterios diagnoésticos establecidos por el con-
senso internacional de diagnostico y abordaje de esta en-
tidad del afio 2017 son: sintomas gastrointestinales (vo-
mitos repetitivos, diarrea o ambos) dentro de las 24 ho-
ras de ingerido el alimento desencadenante, en ausencia
de sintomas mediados por IgE (rash, urticaria y sintomas
respiratorios). En la tabla 1 se muestran los criterios
diagnosticos de la AAAAT!*.

No existen hallazgos especificos de laboratorio ni
imagenoldgicos que confirmen su diagnéstico. Solo el
24% de los pacientes desarrollan IgE especifica al ali-
mento causal y presentan recuento de leucocitos elevado
con predominio de neutréfilos, asi como aumento de
metahemoglobina'**.

Las pruebas cutaneas de atopia para alimentos no se
recomiendan por su ausencia de validez y eficacia diag-
nostica controvertida’®.

Entre los diagndsticos diferenciales se deben conside-
rar otras reacciones alérgicas alimentarias, enfermedades
infecciosas, obstruccion intestinal funcional y anatémi-
cas, enfermedad por reflujo gastroesofagico, enfermeda-
des cardiacas, metablicas y neurologicas®™. Los princi-
pales diagndsticos diferenciales se muestran en la tabla 2.

La exclusion del alimento causal de la dieta del nifio
es el tratamiento. En los lactantes, en los que el principal
desencadenante es la leche de vaca, se recomienda susti-
tuirla por preparados hidrolizados (hipoalergénicos),
evitando las formulas de soya por la frecuencia de reac-
ciones cruzadas. También se sugiere retrasar la intro-
duccion de alimentos reconocidos como de potencial
riesgo para FPIES"**">'¥) Esta fue la conducta adopta-
da en esta paciente.
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Tabla 1. Criterios diagnosticos de FPIES agudo.

Tabla 2. Diagndsticos diferenciales de FPIES.

Criterios mayores Criterios menores

o VoOmitos 1-4 horas después o Episodios repetidos de
de la ingesta de un alimento vomitos después de comer el
en ausencia de sintomas de mismo alimento
alergia IgE mediada

(cutaneos o respiratorios) « Episodios repetidos de

vomitos 1-4 horas después
de comer diferentes tipos de
alimentos

o Letargia extrema
acompafiante

« Palidez extrema
acompafiante

o Necesidad de acudir al
servicio de urgencias por
este motivo.

o Necesidad de sueroterapia
intravenosa

o Diarrea tras 24 horas
(normalmente en 5-10
horas)

« Hipotension

« Hipotermia

Para el diagnostico se requiere el criterio mayor y > 3 criterios me-
nores.

Tomado de Nowak A, Chehade M, Groetch M, Spergel J, Wood
R, Allen K, et al. International consensus guidelines for the diag-
nosis and management of food protein-induced enterocolitis
syndrome: Executive summary - Workgroup Report of the Adver-
se Reactions to Foods Committee, American Academy of Allergy,
Asthma & Immunology. J Allergy Clin Immunol 2017; 139 (4):
1111-26.

La familia o los cuidadores del nifio deben disponer
deun plan de recomendaciones escrito para actuar frente
a situaciones de emergencia por exposicion acciden
tal "),

La reintroduccion del alimento causante de FPIES
debe ser realizada bajo estricta supervision médica por
el riesgo de una nueva reaccion severa. La oportunidad
de realizarla es una decision individualizada. Algunos
autores sugieren realizarla entre los 12 y los 24 meses
del episodio inicial previo en el caso de las reacciones a
leche de vaca o soya, y mas tardiamente para alimentos
Sélidos(1’2’8’10’13’15).

En cuanto a la historia natural de esta entidad, la ma-
yoria de las reacciones a la leche de vaca o soya se re-
suelven antes de los tres afos, siendo los casos de FPIES
a sélidos de curso mas prolongado®™'**19),

« Gastroenteritis infecciosa

o Sepsis

« Enterocolitis necrotizante

o Anafilaxia

« Trastornos de la conducta alimentaria
« Errores innatos del metabolismo

« Enfermedad inflamatoria intestinal
« Intolerancia a lactosa

« Vomitos ciclicos

o Reflujo gastroesofagico

« Gastroenteritis eosinofilica

« Enfermedad celiaca

« Enteropatia no celiaca

« Patologia obstructiva

Tomado de Adrada E, Alvarez J, Casado M, Pando M, Pérez B.
Alergia a la proteina de leche de vaca no mediada por IgE. Sindro-
me de enterocolitis inducida por proteinas alimentarias (FPIES).
(En linea). Guias de actuacion conjunta Pediatria Primaria-Espe-
cializada 2019. Obtenido de: http://www.ampap.es/wp-con-
tent/uploads/2019/04/Alergia-a-la-prote%C3%ADna-de-le-
che-de-vaca-no-mediada-por-IGE.-Sindrome-de-enterocolitis-in-
ducida-Ipor-proteinas-alimentarias-FPIES.pdf

Conclusiones

FPIES es una reaccion alérgica alimentaria, no mediada
por IgE, frecuentemente no sospechada que afecta prin-
cipalmente a niflos pequefios, cuyos desencadenantes
principales son la leche de vaca o soya seguida de
s6lidos como el arroz y la avena.

Su diagndstico se basa en el reconocimiento de las
manifestaciones clinicas tipicas tras la primera exposi-
ciony en la exclusion de otras etiologias. El abordaje re-
quiere la identificacion y exclusion del alérgeno de la
dieta.
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