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Resumen

La enfermedad celiaca es una de las patologias crénicas intestinales mas frecuentes de
distribucién mundial, estimandose la prevalencia en Espaia entre 1:180-1:220. Actual-
mente se define como una enfermedad sistémica de naturaleza autoinmune, provo-
cada por el gluten y prolaminas relacionadas con el mismo, que aparece en individuos
genéticamente predispuestos. Se caracteriza por la presencia de una combinacion va-
riable de sintomas, anticuerpos especificos, haplotipo HLA-DQ2 y/o HLA-DQ8 y ente-
ropatia.

Tras la Ultima revision de los criterios diagnosticos realizada en el 2012 por la Sociedad
Europea de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion Pediatrica (ESPGHAN), tanto la
clasificacion de la enfermedad como el algoritmo diagnéstico ha sido modificado. El
espectro clinico continda siendo como un “iceberg” en el que las formas sintomaticas
serian solo la parte visible, siendo en la actualidad las formas atipicas |la forma mas fre-
cuente de presentacion. El diagndstico se asienta sobre cuatro pilares fundamentales:
la historia clinica (y exploracion fisica), la determinacién de anticuerpos serolégicos, el
estudio genético de susceptibilidad y la biopsia intestinal. La biopsia intestinal podra
no realizarse en casos muy concretos.

En cuanto al tratamiento, Unicamente contamos con la dieta estricta de exclusion de
gluten de por vida aunque existen lineas de investigacién muy prometedoras.

Palabras clave: enfermedad celiaca, gluten.
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Abstract

Celiac disease is one of the most common chronic intestinal diseases worldwide. Preva-
lence in Spain is estimated at between 1:118-1:220. It is currently defined as a systemic
autoimmune disorder, induced by gluten and prolamines related to it, which manifests
in genetically predisposed individuals. It is characterized by the presence of a variable
combination of symptoms, specific antibodies, haplotype HLA-DQ2 and / or HLA-DQ8
and enteropathy.

After the latest revision of the diagnostic criteria conducted in 2012 by the European
Society for Pediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition (ESPGHAN), both the
disease’s classification and the diagnostic algorithm have been modified. The clinical
spectrum remains as an “iceberg” in which the symptomatic forms would only be the
visible part, with the atypical forms being currently the most common presentation.
The diagnosis is based on four pillars: history (and physical examination), serologic
testing, genetic susceptibility study and intestinal biopsy. Intestinal biopsy could be
avoided in very specific cases.

Lifelong elimination of gluten from the diet remains the cornerstone of treatment
although there are promising lines of research.

Keywords: celiac disease, glutens.

Introduccion

La enfermedad celiaca se define en la actualidad como una enfermedad sistémica de naturaleza
autoinmune, provocada por el gluten y prolaminas relacionadas con el mismo, que aparece en
individuos genéticamente predispuestos. Se caracteriza por la presencia de una combinacion
variable de sintomas, anticuerpos especificos, haplotipo HLA-DQ2 y/o HLA-DQ8 y enteropatia.
Los anticuerpos especificos de la enfermedad celiaca son: autoanticuerpos anti trasglutaminasa
tisular (tTG2), anticuerpos antiendomisio (EMA) y anticuerpos antipéptidos deaminados de la
gliadina (DGP).

Esta enfermedad viene condicionada por una intolerancia permanente al gluten, proteina fun-
damentalmente estructural que se encuentra en diversos cereales tales como: el trigo, la avena,
la cebaday el centeno y que se compone a su vez de dos tipos de proteinas: las prolaminas y las
gluteninas. Las prolaminas presentes en el trigo (gliadina), en la cebada (hordeina), en la avena
(avenina) y en el centeno (secalina) parecen ser la porcién téxica fundamental que condiciona
la intolerancia que sufren estos pacientes.

Epidemiologia

Hasta hace dos décadas la enfermedad celiaca se consideraba una enfermedad poco frecuente
que afectaba, fundamentalmente a pacientes pediatricos de origen caucésico que debutaban
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con un cuadro de malabsorcién intestinal grave. Como consecuencia del mejor conocimiento
de la enfermedad y el desarrollo de nuevos métodos serolégicos mas sensibles y especificos,
en la actualidad esta patologia se considera una enfermedad frecuente de distribucion mundial
y que afecta a pacientes tanto pediatricos como adultos.

Los estudios epidemiolégicos poblacionales llevados a cabo en los Ultimos afios han objetivado
una prevalencia (porcion de sujetos afectos respecto a la poblacién total en un momento concre-
to) de 1:100 (rango: 0,25-1,26%). En Espaiia los estudios realizados en las Comunidades Auténo-
mas de Madrid, Asturias y Pais Vasco arrojan unas cifras de prevalencia en poblacién adulta de
1:370 y en poblacién pediatrica de 1:118-1:220. La variabilidad de la prevalencia entre los diversos
estudios viene condicionada, fundamentalmente, por los criterios utilizados para el diagnostico
de la enfermedad. En cualquier caso, las conclusiones de los estudios mas recientes ponen de
manifiesto que por cada enfermo celiaco diagnosticado existen 5-10 sin diagnosticar.

Los datos sobre la incidencia son mucho mas escasos. La Sociedad Espafiola de Gastroenterolo-
gia, Hepatologia y Nutricion Pediatrica promovi6 la realizacion del estudio REPAC con el fin de
estimar la incidencia de la enfermedad celiaca en Espafia, obteniendo una incidencia cruda de
diagndstico de casi 8 por cada 1000 recién nacidos vivos.

Patogenia

La patogenia de la enfermedad celiaca ain no ha sido completamente establecida. Los mode-
los descritos méas aceptados la consideran una enfermedad inmunolégica en la que concurren
factores genéticos y ambientales.

En la hipotesis vigente actualmente se integran factores que actlan sobre el epitelio y la ldmina
propia intestinal. Por un lado existe una digestion incompleta del gluten. A su vez, existe un
incremento de la permeabilidad de la mucosa intestinal a la gliadina del gluten, un transporte
transepitelial de los péptidos hacia la ldamina propia y una pérdida de tolerancia a los mismos.

Los péptidos no digeridos de la gliadina son desaminados en la submucosa por la Tg-2, favo-
reciendo asi su unidon a moléculas HLA DQ2 y DQ8 presentes en la membrana de las células
presentadoras de antigenos de la submucosa y en los linfocitos T CD4+ de la ldamina propia.
Como consecuencia directa se produce una activacién de la respuesta inmune con aumento
de la sintesis de citoquinas proinflamatorias y de anticuerpos antigliadina (AGA), antipéptidos
deaminados de la gliadina y anticuerpos antitransglutaminasa tisular 2.

AUn no se conoce la causa por la cual sélo algunas personas con HLA de riesgo desarrollan la

enfermedad celiaca, qué vias moleculares condicionan la inflamacién ni cuél es la implicacién
real de los anticuerpos tTG2.

Ve . e ./
Clinica y clasificacion
Clasicamente los pacientes con enfermedad celiaca se clasificaban de acuerdo a su sintomatologia
en dos grandes grupos: aquellos que presentaban sintomatologia tipica (enfermedad celiaca clasica

o tipica) o atipica (enfermedad celiaca pauci o monosintomatica o enfermedad celiaca atipica).

e Enfermedad celiaca clasica o tipica: en esta forma predominan los trastornos intestinales.
Suele aparecer en pacientes entre los 6 y los 24 meses de edad. Tras un tiempo variable des-

ADOLESCERE + Revista de Formacion Continuada de la Sociedad Espafiola de Medicina de la Adolescencia « Volumen Il « Enero-Febrero 2014 « N° 1



Temas de revision

Actualizacion de la enfermedad celiaca

de la introduccion del gluten, estos pacientes debutan con retraso ponderoestatural, diarrea
cronica, vomitos e hiporexia. La exploracion fisica suele ser normal, aunque en muchos casos
se asocia distension abdominal marcada y aspecto de malnutricion. Por Ultimo estos niflos
suelen presentar algun trastorno del caracter presentandose como pacientes tristes o irrita-
bles. Los anticuerpos séricos son positivos y existe una atrofia vellositaria grave.

e Enfermedad celiaca pauci o monosintomatica (atipica): esta forma puede cursar con
sintomas intestinales y/o extradigestivas. Tanto el porcentaje de positividad de los anti-
cuerpos séricos como el grado de atrofia vellositaria es variable.

Siguiendo las nuevas recomendaciones publicadas por la Sociedad Europea de Gastroenterologia,
Hepatologia y Nutricion Pediatrica (ESPGHAN) en el 2012 se clasifica la enfermedad celiaca en:
formas sintomaticas, formas asintomaticas (silentes), formas latentes y formas potenciales (tabla I).

e  Enfermedad celiaca sintomaética: dentro de este epigrafe se agrupan los pacientes que
presentan sintomas o signos gastrointestinales y sintomas o signos extradigestivos.

o Gastrointestinales: diarrea cronica, estrefliimiento crénico, dolor abdominal, nauseas,
vomitos y distensién abdominal.

o Extradigestivos: estancamiento ponderal, retraso del crecimiento, retraso de la pu-
bertad, anemia crdnica, osteopenia/osteoporosis, defectos del esmalte de los dientes,
irritabilidad, fatiga crénica, neuropatia, artritis/artralgias, amenorrea, hipertransami-
nasemia. Existen otros sintomas extradigestivos descritos en la literatura que se aso-
cian a la enfermedad celiaca. (Tabla II)

e Enfermedad celiaca asintomatica o silente: estos pacientes presentan HLA compatible con
la enfermedad celiaca, anticuerpos séricos positivos, hallazgos compatibles en la biopsia
intestinal y no muestran sintomatologia alguna.

e Enfermedad celiaca latente: estos pacientes presentan HLA compatible y se caracterizan
por haber tenido una enteropatia previa gluten-dependiente, es decir, dafio histoldgico
consumiendo gluten. Posteriormente el dafio desaparece aiin comiendo gluten. Los anti-
cuerpos séricos y los sintomas pueden estar presentes o no.

e Enfermedad celiaca potencial: en este caso los pacientes muestran también un HLA sus-
ceptible y anticuerpos séricos positivos, pueden presentar algin sintoma aungue no existe
dafio histolégico. A lo largo del seguimiento estos pacientes pueden presentar dafio his-
tolégico gluten-dependiente.

Enfermedades asociadas

Se han descrito numerosas enfermedades asociadas con la enfermedad celiaca. En su mayoria
son de origen inmunoldgico por lo que parece que comparten un sustrato patogénico comun.
Aquellas sobre las que existe mayor evidencia son: la artritis crénica juvenil, el sindrome de
Down, el sindrome de Turner, el sindrome de Williams, la nefropatia IgA, el déficit de IgA, tiroi-
ditis autoinmune, la hepatitis autoinmune y la diabetes mellitus.

Diagnaostico

El diagndstico de la enfermedad celiaca se asienta sobre cuatro pilares fundamentales: la histo-
ria clinica (y exploracion fisica), la determinacion de anticuerpos serologicos, el estudio genético
de susceptibilidad y la biopsia intestinal.
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Historia clinica y exploracién fisica: permiten establecer el diagndstico de sospecha de
la enfermedad. En la actualidad la forma de presentacion mas frecuente es la pauci o mo-
nosintomatica y aquella que se expresa con sintomas extradigestivos.

Estudio de anticuerpos especificos serolégicos: en la enfermedad celiaca se encuentran
elevados los autoanticuerpos anti trasglutaminasa tisular (tTG2), anticuerpos antiendo-
misio (EMA) y anticuerpos antipéptidos deaminados de la gliadina (DGP). Actualmente el
resto de anticuerpos que se utilizaban para el diagnostico y seguimiento de la enferme-
dad celiaca han perdido relevancia. Cabe destacar que los anticuerpos antigliadina (AGA)
aparecen elevados de forma caracteristica tanto en la enfermedad celiaca como en otros
trastornos relacionados con el gluten como son: la dermatitis herpetiforme, la ataxia cere-
belosa causada por gluten, la alergia a gluten y los trastornos del espectro de la sensibili-
dad al gluten.

Existen varios estudios realizados en los Ultimos aflos que han demostrado una correlacion
positiva entre los niveles de tTG2 y la gravedad de la lesién histoldgica. Este hallazgo ha
hecho que en la actualidad se hayan revisado los criterios diagnosticos de esta enferme-
dad y que pueda prescindirse de la biopsia intestinal en pacientes concretos.

En cuanto a los métodos empleados para su analisis es importante considerar que tanto
los anticuerpos tTG2 como los DGP se detectan por técnicas automatizadas de enzimoin-
munoensayo, mientras que los EMA se determinan por métodos manuales de inmunofluo-
rescendia por lo que requieren un personal correctamente cualificado. Todos estos anti-
cuerpos pueden presentarse en forma de IgA, I1gG e incluso IgE. En general en la practica
clinica, se utilizan los tTG2 y EMA de tipo IgA y los DGP IgG. En caso de que exista un déficit
de IgA podremos utilizar los anticuerpos de tipo IgG. Tanto los tTG2 como los EMA han
demostrado tener una sensibilidad y especificidad mayor del 95%. Para la correcta inter-
pretacion de estos anticuerpos resulta obligatorio valorar una serie de aspectos para no
malinterpretar un posible resultado negativo:

e Déficit de IgA

e  Edad del paciente (en los pacientes menores de 2 afios los tTG2 suelen ser negativos,
a esta edad se realizara la determinacion de los anticuerpos DGP IgG que presentan
mayor rendimiento).

e Tiempo y cantidad de consumo de gluten (unas semanas con una dieta exenta de
gluten pueden invalidar un resultado negativo).

e  Tratamiento con inmunosupresores.

Estudio genético de susceptibilidad: la enfermedad celiaca tiene una fuerte predisposi-
cién genética por los heterodimeros HLA DQ2 y HLA DQ8. En la mayoria de las poblacio-
nes estudiadas, mas del 90% de los enfermos celiacos expresan el hetrodimero HLA-DQ2
codificado por los alelos DQA1*05 y DQB1*02, en posicion cis, asociados a DR3 (DQ2.5)
mas comun en Centroeuropa y el norte de Europa, o en trans, en heterocigotos DR5/DR7
(DQ7.5/DQ2.2) mas frecuente en la cuenca mediterranea. Del resto de pacientes celiacos
HLA DQ2 negativos, muchos de ellos presentan un segundo heterodimero de riesgo: el
HLA-DQ8 (codificado por los alelos DQA1*03 y DQB1*0302, en cis y asociado a DR4), o son
portadores de algunos de los alelos que codifican para los heterodimeros HLA-DQ2 por
separado (DQA1*05 6 DQB1*02).

Es importante conocer que hasta el 25-30% de la poblacion general tiene el heterodimero
DQ2, por lo que su utilizacion para el diagnostico de la enfermedad es limitada. La utilidad
del estudio genético radica en su alto valor predictivo negativo, permitiendo descartar la
enfermedad celiaca con un 99% de certeza en todos aquellos pacientes con dicho estudio
negativo.
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4. Biopsia intestinal: hasta la publicacién de los Ultimos criterios diagnosticados propuestos
por la ESPGHAN en el 2012, la biopsia intestinal se consideraba el gold estdndar para el diag-
nostico de la enfermedad celiaca en todos los casos. En la actualidad en los pacientes que
cumplen todos los siguientes criterios: sintomatologia compatible con enfermedad celiaca,
valores de tTG2 IgA diez veces por encima de su valor normal, EMA positivos y HLA-DQ2
y/o HLA-DQ8 positivos; no estaria indicada la realizacion de biopsia intestinal. En todos los
demas casos la biopsia intestinal debera hacerse para evitar realizar diagnosticos incorrectos.

Las biopsias han de tomarse mediante endoscopia digestiva alta de la segunda y tercera
porcion del duodeno. Debido a que la afectacion es caracteristicamente parcheada se re-
comienda tomar al menos dos muestras de cada una de estas localizaciones.

Dentro del espectro lesional de la enfermedad celiaca podemos encontrar: la atrofia vellositaria,
hiperplasia de las criptas, disminucion de la relacién vellosidad/ cripta, linfocitosis intraepitelial e
infiltracion de la ldamina propia por células plasmaticas, linfocitos, mastocitos, baséfilos y eosindfilos.

Sin duda, la clasificacion propuesta por Marsh y modificada posteriormente por Oberhuber, ha
contribuido a un mejor conocimiento del espectro lesional de la enfermedad celiaca, utilizan-
dose hoy en dia para el diagnéstico histologico. Estas lesiones no son patognoménicas de la
enfermedad celiaca pudiéndose encontrar en otras entidades: alergia a proteinas de la leche de
vaca, alergia a proteinas de la soja, diarrea cronica, parasitosis por Giardia Lamblia, inmunode-
ficiencias, esprue tropical y sobrecrecimeinto bacteriano.

Actualmente solo las lesiones de Marsh 2, 3y 4 se consideran consistentes para el diagndstico
de enfermedad celiaca. Las lesiones de bajo grado (Marsh 1) no son especificas ya que sélo el
10% de los individuos tienen finalmente esta enfermedad. En estos casos la positividad de los
depositos de tTG2 IgA en la mucosa o el aumento de los linfocitos y incrementan la probabi-
lidad de enfermedad celiaca.

Nuevos criterios diagnosticos

Como ya se ha comentado en este articulo en la actualidad se siguen los nuevos criterios
diagnosticos publicados por la ESPGHAN. En ellos se diferencia muy claramente dos grupos
de pacientes: los pacientes con sintomatologia sugestiva de enfermedad celiaca y aquellos que
presentan un riego genético o pertenecen a un grupo de riesgo. A continuacion se detallan
ambos algoritmos en las figuras 1y 2.

En esta misma publicacién quedan recogidas las situaciones en las que deberemos sospechar
el diagndstico de enfermedad celiaca y por tanto estaria indicada la realizacion de un cribaje
mediante la determinacion de los tTG2 (Tabla IlI).

Tratamiento

El Unico tratamiento disponible en la actualidad para la enfermedad celiaca es la dieta de exclu-
sion del gluten de manera estricta y de por vida. Se deberan eliminar los siguientes cereales: el
trigo y sus especies (trigo duro, espelta o trigo verde o salvaje, Kamet y cucus), la avena, la ceba-
da, el centeno y sus hibridos (triticale). El gluten esta presente en hasta el 80% de los productos
de consumo habitual bien de forma directa o bien de forma indirecta (aromatizante, espesante
o aglutinante). Esto hace que la dieta sin gluten se base principalmente en una alimentacion
rica en alimentos naturales. Hoy en dia, existen muchos productos manufacturados fabricados
sin gluten, asociaciones que informan y asesoran a las familias y una normativa estricta que
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asegura la exencion de cantidades de gluten perjudiciales en este tipo de alimentos. La Federa-
cién de Asociaciones de Celiacos de Espafa (FACE) se encarga de actualizar y repartir entre sus
socios la lista de aquellos alimentos que pueden consumirse sin riesgo alguno. En 2013 ha sido
actualizada por ultima vez editdndose con el nombre de “Lista de alimentos aptos para celiacos
2013". Asi mismo han editado una versién dirigida a los pacientes pediatricos este mismo afio
con el nombre de “La Chiquilista”.

Estos pacientes ademas precisaran de otros tratamientos dependiendo del estado de malabsor-
cién y/o malnutricion pudiendo precisar en el tratamiento nutricional inicial dietas hipoalergé-
nicas, hipercaldricas o pobre en fibra. En ocasiones, y debido al dafo intestinal, existe un déficit
de enzimas de pared por lo que se debera excluir temporalmente la lactosa de la dieta hasta
la recuperacién de la lactasa de las vellosidades. La administracion de suplementos de hierro
u otros minerales o vitaminas vendra condicionada también por el estado inicial y durante el
seguimiento del paciente.

El mayor conocimiento de la fisiopatologia de esta entidad ha abierto nuevas vias de investiga-
cién con diversos tratamientos que actualmente estan en fase de estudio. Si estos tratamientos
resultasen exitosos estos pacientes podrian reintroducir el gluten en la dieta en determinadas
cantidades mejorando sustancialmente su calidad de vida. Entre estas terapias emergentes des-
tacan: la fabricacién de gluten modificado genéticamente, el inhibidor de la zonulina (larazétido
acetato), la terapia de induccion a la tolerancia de gluten mediante inmunoterapia, la adminis-
tracion de determinadas cepas de probidticos, la administracién de endoproteasas y los inhibi-
dores de la transglutaminasa 2.

Complicaciones

Como ya se ha mencionado en el presente articulo, la prevalencia de enfermedades autoinmu-
nes estd aumentada en la enfermedad celiaca con respecto a la poblacién general y se incre-
menta con la edad al diagndstico, estando en relacion con el tiempo de exposicidn al gluten.

En el momento del diagndstico se han encontrado deficiencias de micronutrientes tales como
el hierro, el cobre y el zinc que podrian estar implicados en las alteraciones neuroldgicas que
pueden manifestar estos pacientes.

Entre las complicaciones mas importantes destaca la disminucion de la densidad mineral ésea
(presentes hasta en 2/3 de los pacientes al debut de la enfermedad), lo que puede condicionar
en los pacientes diagnosticados de forma tardia un aumento del riesgo de osteoporosis. Por
ello los controles del metabolismo del calcio y la densitometria 6sea deberian incluirse entre
los controles de esta enfermedad sobre todo en pacientes con largos periodos de exposicion
al gluten.

Seguimiento

Dado que en la actualidad la Unica terapia posible es la dieta sin gluten, al diagndstico de la
enfermedad tanto el paciente como la familia deberan recibir asesoramiento dietético para la
correcta realizacion de la dieta. La adhesién estricta a la dieta es fundamental para la recupera-
cion clinica e histolégica, sin embargo hay estudios que establecen que hasta en un 6%-37% de
los casos existe una completa falta de adherencia. Por ello estos pacientes deben ser seguidos
de forma regular para comprobar tanto la mejoria de los sintomas como la normalizacién de la
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determinacion de anticuerpos. Se estima que el tiempo medio necesario para que los niveles de
anticuerpos se normalicen es de entre 6 a 12 meses posteriores a la exclusion del gluten en la
dieta. En general no sera necesario realizar controles endoscdpicos posteriores al diagndstico,
quedando reservados para aquellos pacientes en los que no haya una respuesta clinica (tras
realizar una minuciosa revision de la dieta).

En cuanto a la provocacion con gluten, en la actualidad sélo deberia plantearse en los casos en
los que existan dudas en el diagnostico. Se desaconseja realizarla antes de los 5 aflos de edad y
durante la etapa de la pubertad para no interferir en el crecimiento ni en el desarrollo. Antes de
iniciar la misma deberemos tener el estudio HLA y una biopsia intestinal para valorar el estado
del duodeno. Durante el tiempo que dure la provocacion, los pacientes deberan ingerir al dia la
cantidad normal de gluten (aproximadamente 15g/dia). Mientras duré la provocacién, se haran
controles periddicos de tTG2 hasta dos afios después de la reintroduccion de gluten. Si tras este
periodo no hay datos de recaida se dara por concluida la prueba de provocacion.

Existe poca evidencia cientifica acerca del método mas adecuado para el seguimiento de estos
pacientes. Tras el diagnostico el seguimiento clinico y la determinacion de anticuerpos sero-
l6gica se hard con menor frecuencia. Si existe una respuesta adecuada se iran espaciando los
controles. De forma general los objetivos que perseguimos con el seguimiento son:

1. Comprobar la desaparicion de la clinica, el crecimiento y desarrollo adecuado y la norma-
lizacion analitica.

2. Realizar un control del seguimiento correcto de la dieta sin gluten por parte del paciente y
su familia.

3. Detectar déficits y carencias nutricionales secundarias a la enfermedad y/o a la dieta de
exclusion.

4.  Diagnosticar la posible aparicion de otras enfermedades asociadas a la enfermedad celiaca.

En la figura 3 queda resumida la periodicidad de los controles clinicos y analiticos.
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Tabla 1.
Formas clinica de la enfermedad celiaca

ANTICUERPOS

FORMA

DE PRESENTACION HLA DQ2 Y/O DQ8 ENTEROPATIA SERICOS SINTOMAS
Sintomatica + + + +
Asintomatica o silente + + 45 -
Latente 4 - +/- e
Potencial + = + +/-
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Tabla 2.
Manifestaciones extradigestivas
de la enfermedad celiaca

Mucocutaneas:
—  Dermatitis herpetiforme.
— Estomatitis aftosa recidivante.

Déficits nutricionales:
—  Déficit de hierro y acido félico.
— Déficit de vitamina K.

—  Globales: fallo de Medro, edemas de piernas, calambres musculares, crisis
de tetania...

Trastornos del crecimiento y desarrollo:
—  Talla baja.
—  Pubertad restrasada.

Trastornos neuropsiquiatricos:
—  Epilepsia y crisis de hipotonia.
—  Neuropatia periférica.
—  Trastornos del aprendizaje.
—  Cefaleas, neuropatia y trastornos del caracter.
—  Ataxia cerebelosa.

Defectos del esmalte dentario.

Osteoarticulares:
—  Osteopenia y osteoporosis.
—  Artritis.

Enfermedad hepatica:
—  Hepatitis reactiva (hipertransaminasemia criptogenética).

Miscelanea:
—  Trastornos reproductivos y de la esfera sexual.
—  Hipoesplenismo (leucopenia y/o trombopenia.
—  Afectacion tiroidea.
—  Diabetes mellitus.
—  Fatiga crénica.
— Litiasis renal.
—  Pancreatitis.
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Tabla 3.
Situaciones en las que deberemos investigar
el diagnostico de enfermedad celiaca

1. Nifos y adolescentes que presenten los siguientes sintomas de etiologia no filiada:

Fallo de medro, estancamiento de peso, estancamiento de talla o talla baja.
Diarrea crénica o intermitente.

Retraso puberal, amenorrea.

Anemia por déficit de hierro.

Nauseas o vomitos, dolor abdominal crénico, distensidon abdominal, estrefiimiento
crénico.

® o0 o

Dermatitis herpetiforme.
Alteracion en la prueba de funcién hepatica.

e =

Fatiga cronica.
i. Aftosis bucal recurrente.
J- Fracturas dseas ante traumatismos banales/ osteopenia/ osteoporosis.

2. Nifos y adolescentes que pertenecen a alguno de los siguientes grupos de riesgo:

Familiares de primer grado de individuos con enfermedad celiaca.
Diabetes Mellitus tipo I.

Sindrome de Down.

Enfermedad tiroidea autoinmune.

Déficit selectivo de IgA.

Enfermedad hepatica autoinmune.

Sindrome de Turner.

@ mo a0 oo

Sindrome de Williams.
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Figura 1.
Algoritmo diagnostico en niflos/adolescentes
con sintomas sugestivos de enfermedad celiaca

|: Nifio o adolescente con sintomas sugestivos de enfermedad celiaca :|

Y

[ Anti-TG2 e IgA total* ]
I
] Y
[ Anti-TG2 positivos ]—»[ Anti-TG2 negativos ]—>‘
v

‘ Derivacion o Unidad de Considerar malainterpretacién de

Gastroenterologia Pediatrica Anti-TG2 negativo:
I « Déficit de IgA.

v L4 _| * Edad <2 afios.
[ Anti-TG2 > 10 x VR ] [ Anti-TG2 < 10 x VR ] ~| « Historia de:

/ \ * Poca ingesta de gluten.
« Tratamiento inmunodepresor.
‘ Determinar EMA y HLA ’_> No ’_»[ Biopsia intestinal ] « Sintomas severos.
DQ2/DQ8 posible + Enfermedad asociada.

v
EMA’ ‘ EMA —

[ Marsh 0-1 ] [ Marsh 2-3 ]
HLA - HLA +

No enfermedad
celiaca

EMA +
HLA -

EMA +
HLA +

A
Enfermedad
celiaca

Caso incierto:
Considerar falso
positivo Anti-TG2,
falso negativo de la biopsia
intestinal o Celiaca potencial

\

\

Enfermedad Considerar
celiaca falso positivo

Anti-TG2

\4
Considerar falso
negativo HLA.
Considerar biopsia
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Figura 2.

Algoritmo diagnostico en

nifios/adolescentes asintomaticos pertenecientes a grupos de
riesgo

|: Nifio o adolescente perteneciente a grupo de riesgo (asintomatico) :|

Y

[ HLA DQ2 / DQ8 (+/- Anti-TG2) ]
I

Y ) No enfermedad
HLA positivo ]—>[ HLA negativo }_ > Noc:eil';:;:: .
+ enfermedad

[ Anti-TG2 e 1gA total |
v
' : ! N f dad
[ Anti-TG2 > 3 x VR ] [ Anti-TG2 < 3 x VR ] [ Anti-TG2 negativo ) ‘ o enfermeda

; 7 T celiaca

[ Biopsia intestinal ] [ EMA ] ‘ Considerar falso negativo.

Seguimiento

[ Marsh 0-1 ] [ Marsh 2-3 ] [ EMA + ] [ EMA - ]

Enfermedad l
celiaca Considerar Anti-TG2

falso positivo o
positividad transitoria.
Seguimiento

\
Casos dudosos.
Completar estudio
y seguimiento
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Figura 3.
Algoritmo de seguimiento
de la enfermedad celiaca

[ Diagnéstico de enfermedad celiaca ]
I

Dieta sin gluten.
6 meses ) o
Asesoramiento dietético

Valoracion dieta sin gluten.

Asesoramiento nutricional.
Exploracién con peso y talla.
Hemograma.

Bioquimica general.
Metabolismo calcio-fésforo.
Funcién tiroidea.
Anticuerpos Anti-TG2.
Densitometria 6sea.

Valoracion dieta sin gluten.

© ® N VA WD =

Y

Asesoramiento nutricional.
Exploracion con peso y talla.
Hemograma.

Bioquimica general.
Metabolismo calcio-fésforo.
Funcion tiroidea.
Anticuerpos Anti-TG2.

Control densitometria si
alteraciones previas.

Todo normal
\

[ Revisiones cada 1-2 afos ]

© ® NV AWN =
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PREGUNTAS TIPO TEST

1.

¢Cual de las siguientes afirmaciones no es cierta acerca de la enfermedad celiaca?

a. Esuna enfermedad provocada por una intolerancia permanente al gluten.
. La prolamina presente en el centeno es la hordeina.
c. En Espafa la prevalencia de la enfermedad en poblacion pediatrica se estima entre
1:118 y 1:220.
d. La patogenia alin no esta completamente aclarada.
e. Los anticuerpos especificos de la enfermedad celiaca son los anticuerpos tTG2, los EMA
y los DGP.

¢Cual de los siguientes es un sintoma extradigestivo de la enfermedad celiaca?

a. Fatiga crénica.

b. Neuropatia periférica.

c. Hipertransaminasemia.

d. Osteoporosis.

e. Todas las opciones anteriores son correctas.

¢Qué factor deberemos tener en cuenta para la correcta interpretacion de los valores
de anticuerpos tTG2?

Los niveles séricos de IgA.

La toma concomitante de farmacos inmunosupresores.

La edad del paciente.

Las opciones a, by ¢ son correctas.

Ninguna de las opciones anteriores. Los valores de los anti tTG2 sélo vienen condicio-
nados por la ingesta de gluten.

®on oo

En cuanto a la biopsia intestinal en el diagnéstico de la enfermedad celiaca, ;cual de
las siguientes afirmaciones es verdadera?

a. La biopsia debera realizarse en todos los casos en poblacién pediatrica para realizar el
diagnéstico de enfermedad celiaca.

Lesiones Marsh 1 son muy sugestivas de enfermedad celiaca.

El aumento de linfocitos aff intraepiteliales es caracteristico.

Las lesiones histolégicas tipicas de la enfermedad celiaca son patognomonicas.
Actualmente las lesiones Marsh 2 y 3 son consistentes para el diagnostico de esta en-
fermedad en presencia de otros criterios clinico analiticos.

Poon o

¢Qué prueba no solicitaria en el seguimiento de un enfermo celiaco con buena evo-
lucion?

a. Funcion tiroidea.

b. Hemograma.

c. Anticuerpos anti tTG2.
d. Glucemia.

e.

Endoscopia digestiva alta.

Respuestas en la pagina 63
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