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Resumen

La Sociedad Europea de Gastroenterologia Hepatologia
y Nutricién Pediatrica (ESPGHAN) define la celiaquia
como: “enfermedad sistémica de caracter permanente,
inmunomediada, provocada por el gluten y prolaminas
relacionadas, en individuos genéticamente susceptibles,
y caracterizada por una combinacién variable de
manifestaciones clinicas dependientes del gluten,
anticuerpos especificos, haplotipos HLA DQ2 o DQ8

y enteropatia”.

Se sabe que existe una predisposicion hereditaria con
penetrancia incompleta, puesto que los familiares de
primer grado tienen 20 veces mas riesgo de sufrirla.

Se desarrolla como resultado de la interaccion entre
factores genéticos, inmunolégicos y ambientales, siendo
las prolaminas del gluten el principal factor ambiental.

El espectro clinico es como un “iceberg”, donde las formas
sintomaticas serian la parte visible, mientras el resto esta

aun por diagnosticar.

El anticuerpo antitransglutaminasa tisular es el método
serolégico de eleccion para el despistaje y seguimiento
de la celiaquia, puesto que tiene alta sensibilidad y

especificidad, y su determinacién es relativamente cémoda

y econémica.
El tratamiento es la exclusion estricta del gluten de la
dieta de por vida. Aunque existen otras alternativas de

tratamiento en estudio, alin es pronto para su implantacion.
Se aconseja un abordaje multidisciplinar, donde el pediatra

de Atencién Primaria se encargara del seguimiento una
vez controlados los sintomas, aunque el control idéneo
de la enfermedad no se alcanzaré hasta conseguir

la coordinacién y colaboracién de todos los recursos

implicados, incluyendo la atencién médica y la informacién

mediante las asociaciones de celiacos.

Abstract

The European Society of Paediatric Gastroenterology
Hepatology and Nutrition (ESPGHAN) defines
celiac disease as a “systemic disease of permanent,
immunomediated nature, caused by gluten and
related prolamines, in genetically susceptible
individuals, and characterized by a variable
combination of clinical manifestations dependent
on gluten, specific antibodies, HLA DQ2 or DQ8
haplotypes and enteropathy.”

There is an inherited predisposition with incomplete
penetrance, since first-degree relatives have a 20
time risk of suffering from it. It results from the
interaction between genetic, immunological and
environmental factors, with gluten prolamines being
the main environmental factor.

The clinical spectrum is like an “iceberg”, where
symptomatic forms would be the visible part, while
the rest is yet to be diagnosed.

Tissue anti-transglutaminase antibody is the
serological method of choice for screening and
monitoring of celiac disease, since it has high
sensitivity and specificity, and its determination

is relatively simple and affordable.

Treatment implies lifelong strict exclusion of

gluten from the diet. Although there are other
treatment alternatives under study, it is still early
for implementation. A multidisciplinary approach

is advised, where the Primary Care pediatrician will
be in charge of the follow-up once the symptoms
are controlled. Appropriate control of the disease
requires coordination and collaboration of all the
involved resources, including medical care and
information through celiac associations.
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Introducciéon ]'_I a enfermedad celiaca (EC) cons-

La enfermedad celiaca es un trastorno sis-
témico de naturaleza autoinmune causado
por la ingesta de gluten en individuos gené-
ticamente predispuestos.
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tituye una de las patologias cré-
nicas digestivas mds frecuentes
en la edad pedidtrica. En la actualidad,
es definida por la European Society of  individuos genéticamente susceptibles
Pediatric Gastroenterology Hepatology

and Nutrition (ESPGHAN), como: un
trastorno sistémico de base inmunol-
gica, causado por la ingesta de gluten
y otras proteinas afines, que afecta a

y que se caracteriza por la presencia de
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sintomas de diferente indole, digesti-
vos o extradigestivos, una lesién de la
mucosa intestinal de grado variable y
un aumento de anticuerpos especificos
en sangre(,2),

A pesar de que la primera descripcion
de la enfermedad celiaca data del siglo I1
d.C®), atin hoy sigue habiendo muchos
puntos de incertidumbre con respecto
a su patogenia. Aunque el perfecciona-
miento de las técnicas diagndsticas y un
mayor conocimiento de la enfermedad
han contribuido a un aumento en la
prevalencia en los ultimos afios, a dia
de hoy, continta estando infradiagnos-
ticada, estimdndose que por cada celiaco
conocido hay entre 5y 10 individuos no
diagnosticados™.

En la tabla I, se detallan los avances
mds relevantes en cuanto al conoci-
miento de la EC a lo largo de la his-
toria®3).

Dado su caricter sistémico, en la
actualidad, el concepto de EC se ha
ampliado y, aunque la forma de expre-
si6n mds conocida es la enteropatia
celiaca, la lesién también puede apare-
cer: a nivel de la piel (dermatitis herpe-
tiforme), de la mucosa oral (estomatitis
aftosa de repeticién), articulaciones
(algunas artritis) o rifién (algunos tipos
de nefritis), por lo que estas se conside-
ran una manifestacion mds de la EC®).
Esta pluralidad de formas de presenta-
ci6én es uno de los factores que obstacu-
lizan el diagndstico.

Epidemiologia®

Se ha observado un aumento reciente de
la prevalencia de EC como respuesta a
un mayor conocimiento de la enfermedad
y al avance en el desarrollo de pruebas
serolégicas.

Gracias al desarrollo de pruebas
serologicas de alta sensibilidad y espe-
cificidad, la epidemiologia de la EC
ha experimentado un cambio en los
ultimos afios. Los datos mds recientes
objetivan una prevalencia de EC del 1%
en los paises occidentales, con un rango
entre 0,5-1,26%. En Espaiia, los estu-
dios realizados en las comunidades de
Madrid, Asturias y Pais Vasco aportan
datos de prevalencia en poblacién adulta
de 1:370 y en nifios de 1:118-1:220.

Aunque la EC afecta a todos los gru-
pos de edad, incluidos los ancianos, es
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Tabla I. Acontecimientos relevantes en la historia de la enfermedad celiaca

Siglo 1 Primera descripcién de la enfermedad por Aretaeus de Capadocia; usa la
d.C. palabra “Koliakos” (aquellos que sufren del intestino) para describir un

cuadro caracterizado por “diarrea grasa” y crénica, palidez y desnutricién

1888 El pediatra inglés Samuel Gee describe una afeccién intestinal relacionada
con la ingesta de harina, que define como “Coeliac affection”, y propone
regular la alimentacién como base del tratamiento

1922 Santiago Cavengt describe el primer caso de EC en Espafia

1924 Hass propuso como tratamiento una dieta basada en la reduccién de la
ingesta de hidratos de carbono

1950 El pediatra Willem-Karel Dicke observa que los nifios celiacos mejoran con
la exclusion en la dieta de trigo, centeno y harina de avena

1952 Charlotte Anderson y su equipo descubren que la masa de gluten es el
componente toxico en la EC. Desde entonces, la dieta sin gluten pasa a
ser la base del tratamiento

1954 JW Paulley describe la atrofia vellositaria caracteristica de la celiaquia, tras
la aparicion de la endoscopia

1957 WH Crosby y Kugler describe la biopsia intestinal a través de la capsula
endoscépica

1958 Se reporta la existencia de anticuerpos circulantes que sugieren un
componente inmunolégico

1969 La ESPGHAN establece por primera vez criterios diagnésticos estrictos:
criterios de Interlaken 1969 o “regla de las 3 biopsias” (exigian una
biopsia diagndstica, una de normalizacién y otra tras una prueba de
provocacion)

1986 Marsh describe los estadios histolégicos de la EC

1990 Nuevos criterios ESPGHAN para el diagnéstico de la EC: permitian
establecer diagndstico con una Unica biopsia en pacientes que
cumplieran criterios

2008 Nuevo protocolo para la deteccién precoz de la EC editado por el Ministerio
de Sanidad y politica social

2011 Surge una nueva definicién de intolerancia al gluten con serologia negativa

2012 Revisién de los criterios diagndsticos: se establecen escenarios donde no es
necesaria la biopsia para el diagnéstico

2018 Actualizacién del protocolo para el diagnéstico precoz de la EC en Espafia

2019 Nueva Guia ESPGHAN para el diagnéstico de la EC

EC: enfermedad celiaca.

5 veces mds frecuente en nifios que en
adultos, y la relacién mujer: hombre es
de 2:1.

Su distribucién es universal, siendo
la prevalencia menor en chinos y japo-
neses, y hasta un 5% mayor en el Africa
subsahariana(. Las diferencias en la
prevalencia de los alelos de suscep-
tibilidad HLA y la diversidad en las
précticas nutricionales, explicarian las
variaciones entre las diversas poblacio-
nes. Asi, la prevalencia tan alta de la
poblacién saharaui (1:18) se relaciona
con una elevada ingesta de gluten, una

alta prevalencia de DQ2 y DQS8, y un
alto grado de consanguinidad.

En el estudio REPAC de incidencia,
en el que participaron 24 hospitales con
drea asistencial definida, la incidencia
cruda de diagnéstico de EC fue de casi
8 por cada 1.000 recién nacidos vivos
y 54 por cada 100.000 menores de 15
afios. Se objetivé una media de edad
al diagnéstico de la EC de 3,7 afios,
con un 71% de formas clasicas (91%
en menores de 3 afios), 22% de atipicas
(46% de 6-15 afios) y silente en el 7%
(25% de 6 a 15 afos).
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Etiopatogenia(-7)

En la etiopatogenia de la EC interactian
factores genéticos e inmunolégicos en res-
puesta a factores ambientales, donde lo
esencial es la ingesta del gluten.

Factores genéticos

Se sabe que existe una predisposicion
genética en la EC, ya que los familiares
de primer grado tienen un 20% mds de
riesgo que la poblacién general, y se ha
descrito un riesgo de hasta el 75-80%
en gemelos monocigotos. Estd bien
establecida la asociacién de la EC con
los genes que codifican las moléculas
HLA de clase II. En torno al 90% de los
individuos celiacos expresan el hetero-
dimero HLA DQ2, y la mayoria de los
celiacos restantes expresan HLA DQS8.
Sin embargo, la expresion de estos hete-
rodimeros es una condicién necesaria,
pero no suficiente para el desarrollo
de la EC, ya que estin presentes en
aproximadamente el 30% de la pobla-
cién general y solo un 1% desarrolla la
enfermedad. Esto refleja la necesidad de
que coexistan otros factores implicados
en el desarrollo de la EC.

Estudios genéticos recientes han
establecido relacién entre la EC y otras
regiones del genoma humano distintas
alas HLA, por lo general relacionadas
con la expresién de genes implicados en
la modulacién de la respuesta inmune.
Sin embargo, el papel de estos loci no-
HLA atn no estd bien determinado.

El gluten

Es el factor ambiental principal para
el desarrollo de la EC. Se trata de una
proteina que se encuentra en la semilla
de cereales: trigo, cebada, centeno y sus
derivados. Estd compuesta fundamen-
talmente por gliadina y gluteinas, que
son las principales responsables de su
potencial nocivo.

Factores inmunolégicos

En el individuo celiaco, la respuesta
inmune a la gliadina da lugar a una reac-
cién inflamatoria a nivel del intestino
delgado, caracterizada por la infiltracién
de la limina propia y el epitelio, y por
el desarrollo de atrofia vellositaria. Esta
respuesta estd mediada por inmunidad
innata y adaptativa; los linfocitos T
CD4+ de laldmina propia reconocen los
péptidos de gliadina, los cuales se unen
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Tabla Il. Manifestaciones clinicas de la enfermedad celiaca

Nifios Adolescentes Adultos
Sintomas
- Diarrea - Frecuentemente - Dispepsia
- Anorexia asintomaticos - Diarrea crénica
- Vémitos - Dolor abdominal - Dolor abdominal
- Dolor abdominal - Cefaleas - Sindrome del intestino irritable
- lrritabilidad - Artralgias - Vémitos
- Apatia - Menarquia retrasada - Estrefimiento
- Tristeza - lIrregularidades - Astenia
- Laxitud menstruales - Dolores articulares y éseos
- Introversién - Estrefiimiento - Infertilidad
- Hipotonia - Habito intestinal - Abortos recurrentes
irregular - Parestesias
- Disconfort abdominal - Tetania
- Ansiedad
- Depresién
- lrritabilidad
- Epilepsia
- Ataxia
Signos y alteraciones analiticas
- Malnutricién - Aftas orales - Aftas orales
- Distension - Hipoplasia del esmalte - Malnutricién con o sin pérdida
abdominal - Distension abdominal de peso
- Hipotrofia - Debilidad muscular - Edemas periféricos
muscular - Talla baja - Talla baja
- Retraso pondo- - Artritis - Neuropatia periférica
estatural - Osteopenia - Miopatia proximal
- Ferropenia - Ferropenia - Ferropenia
- Anemia - Anemia ferropénica - Anemia ferropénica
ferropénica - Hipertransaminasemia - Anemia megaloblastica

- Hipoproteinemia
- Hipertransamina-

: - Pérdida de peso
semia

y denticién

- Queratosis folicular -

- Alteraciones de la piel -

Hipertransaminasemia

- Hipoesplenismo

Osteopenia

- Disminucioén del tiempo
protrombina

- Déficit de acido félico

- Déficit de vitamina B12

- Hipoalbuminemia

Modificada de diferentes autores citados en el texto.

amoléculas HLA DQ2 y/o DQ8 que se
expresan en las células presentadoras de
antigeno. Posteriormente, las células T
producen citoquinas proinflamatorias.
La enzima transglutaminasa tisular
deamida estos péptidos aumentando
su inmunogenicidad.

Diagnostico®)

El diagnéstico precoz de la EC es
fundamental para evitar complicaciones
a largo plazo (v. apartado de complica-
ciones) y se traduce en una mayor cali-
dad de vida. Este se ha modificado en
los dltimos afios, gracias a los avances
que se han producido en los métodos

diagnésticos y al mayor conocimiento
de sus multiples manifestaciones, pero
aun se estima que existe un retraso en
el diagnéstico de EC de unos 12 afios.

El diagnéstico de la EC se basa en
la conjuncién de: los datos clinicos, el
estudio serolégico, el estudio genético,
la biopsia intestinal, la respuesta a la
retirada del gluten de la dieta y prueba
de provocacién (algoritmo 1).

Clinica®:19)

Las manifestaciones clinicas de la
EC son multiples y muy heterogéneas,
lo que crea la necesidad de un alto indice
de sospecha por parte del pediatra. Los



sintomas son diferentes en funcién de

la edad, por lo que de forma préctica,

se suelen agrupar en funcién de su pre-

sentacion en la infancia, adolescencia o

edad adulta® (Tabla IT). Clasicamente,

se han definido las siguientes formas de
presentacién de la EC):

* EC dsica: es el patrén de presenta-
cién menos frecuente, observindose,
sobre todo, en nifios menores de 2
afios y, de forma muy excepcional, en
la edad adulta. Se caracteriza por la
aparicién de: retraso péndero-estatu-
ral o pérdida de peso, diarrea cronica,
vémitos y pérdida de apetito. Este
conjunto de sintomas asociados a un
estado de malnutricién y distensién
abdominal es lo que se denomina:
“hébito celiaco” y, habitualmente, se
corresponde con un grado de atrofia
vellositaria grave.

* EC pauciu oligo o monosintomdtica:
es la forma mads frecuente de EC,
aunque, segtin el Registro REPAC,
no en la poblacién pedidtrica de
nuestro entorno. Puede cursar con
sintomas intestinales y/o extraintes-
tinales de indole variable. La forma
mis frecuente en la infancia es la talla
baja, generalmente no acompafada
de manifestaciones digestivas. El
espectro histolgico y la positividad
de los autoanticuerpos son variables.

* ECsilente: no hay manifestaciones
clinicas, pero si lesiones histolégicas
caracteristicas. Estos casos suelen
descubrirse por una determinacién
de marcadores séricos, indicada por
pertenecer a alguno de los grupos de
riesgo.

* EC latente: es una forma de expre-
sividad variable, ya que puede o no
tener sintomas y los anticuerpos
pueden ser positivos o negativos.
La biopsia es normal o presentar
aumento de los linfocitos intraepi-
teliales, con las caracteristicas propias
de la EC, pero lo que define ala EC
latente es que en un futuro desarro-
llardn la enteropatia si mantienen la
ingesta de gluten.

* EC potencial: son aquellos indivi-
duos que no presentan alteraciones
histol6gicas caracteristicas de la
enfermedad, pero por sus caracte-
risticas genéticas (HLA-DQ2/DQS9)
o inmunoldgicas (en ocasiones, anti-
cuerpos séricos positivos), presentan
un riesgo “potencial” de desarrollarla.

Pruebas complementarias

En caso de sospecha de EC, debe-
riamos solicitar un estudio analitico que
incluya:

* Hemograma: para valorar la existen-
cia de anemia.

* Bioquimica sanguinea: puede mos-
trar ferropenia, hipertransaminase-
mia y/o hipoproteinemia.

* Inmunoglobulina A (IgA) total: es
importante su cuantificacién, puesto
que los anticuerpos mds utilizados en
la deteccién de la celiaquia son de
tipo IgA y la mayor tasa de falsos
negativos son debidos a la coexisten-
cia de un déficit de IgA.

+ Estudio serolégico.7): existen 3
tipos de autoanticuerpos utiles en
el diagnéstico de la EC, aunque no
siempre solicitaremos los 3.

1. Anticuerpos anti-transgluta-
minasa tisular 2 (AAT) isotipo
inmunoglobulina A (IgA): su
sensibilidad para el diagnédstico
es mdxima (>95%), pero su es-
pecificidad (90%) es algo menor,
porque pueden estar presentes
a titulos bajos en enfermedades
autoinmunes, enfermedades he-
piticas e infecciones.

2. Anticuerpos anti-endomisio
(AAE) isotipo IgA: su sensibili-
dad es mds baja (80-90%) que la
de los AAT, pero su especificidad
es préxima al 100%.

3. Anticuerpos anti-péptidos de
gliadina desamidada (anti-DGP)
isotipos IgG e IgA: estin dirigi-
dos frente a péptidos inmunodo-
minantes, producidos durante la
digestién de la gliadina y desa-
midados en la submucosa intesti-
nal. Tanto los IgG como los IgA
presentan una sensibilidad del
80-95% y una especificidad del
80-90%.

Las ultimas recomendaciones de la

ESPGHAN (2019) aconsejan usar

la determinacién de AAT IgA para

el estudio inicial de EC en todos los
casos que presenten valores normales
de IgA total, independientemente de
la edad. Si existe elevacién de dichos
anticuerpos, se debe derivar al espe-
cialista y solicitar AAE en una nueva
muestra (Algoritmo 1). En caso de
déficit de IgA total, se recomienda la
determinacién de autoanticuerpos de
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clase IgG®) de la AAT, que aumenta

la eficacia diagnéstica.

Para una correcta valoracién de los

resultados seroldgicos, es necesario

tener en cuenta las siguientes pre-
misas(®:

- Es necesario conocer el nivel de
IgA total, ya que un déficit de
IgA puede condicionar un “falso
negativo” en la determinacién de
anticuerpos de clase IgA. Ade-
mids, los nifios menores de dos
aflos pueden presentar una inmu-
nodeficiencia transitoria que con-
dicione también esta situacion(?).
En nifios y adultos, con lesién his-
tologica inicial sin atrofia, puede
ser negativo.

- La administracién de inmuno-
supresores o corticoides pueden
condicionar la respuesta inmu-
nolégica.

- Algunos test pueden dar falsos
positivos en caso de parasitaciéon
(p. ¢j., por Giardia Lamblia), por
lo que si el paciente presenta dia-
rrea cronica, es conveniente rea-
lizar un estudio de pardsitos en
heces para descartar infestacién
intercurrente.

- Conocer el contenido de gluten
en la dieta, ya que un bajo aporte
puede ocasionar falsos negativos.
Esto ocurre en los familiares
convivientes con un sujeto celia-
co o en pacientes que suprimen
el gluten de forma voluntaria por
asociacién con los sintomas.

- Existen formas de EC seronega-
tiva: pacientes con clinica com-
patible, haplotipo HLA de riesgo
y lesi6én histoldgica caracteristica,
que revierten tras la retirada del
gluten.

* Estudio genético: la determinacién

de los haplotipos HLA tipo II aso-
ciados ala EC (DQ2 y/o DQ8) tiene
un valor limitado en su diagnéstico,
ya que el 25-30% de la poblacién
general tiene dichos genes sin nece-
sidad de padecer la enfermedad. Lo
que realmente nos da informacién
es su negatividad (alto valor predic-
tivo negativo), permitiendo excluir
la EC con un 99% de certeza. No
obstante, la tipificacién HLA no
aumenta la precisién diagndstica si
el resto de criterios se cumple, por
lo que no estd indicado solicitarla en
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pacientes con AAT IgA positivo que

requieran biopsia para el diagndstico

o en aquellos que cumplan “criterios

diagnésticos sin biopsia”®). Es de

utilidad solicitarlos en el estudio de
los grupos de riesgo, para descartar

EC o estratificar su riesgo.

* Estudio histolégico: biopsia intesti-
nal. La prueba considerada patrén oro
para establecer el diagndstico defini-
tivo es la biopsia duodeno-yeyunal,
que se efectuard siempre antes de
iniciar la dieta sin gluten (DSG).
En la interpretacién de los resultados,
debemos tener en cuenta que la lesion
histolégica de la EC se caracteriza
por ser:

- Parcheada, por lo que una biopsia
negativa no descarta el diagndsti-
co. Se recomienda tomar 4 mues-
tras de duodeno distal y, al menos,
una de bulbo duodenal.

- Heterogénea. El grado de lesién es
variable y se suele establecer me-
diante la clasificacién de Marsh:
normal (0), lesién infiltrativa o
enteritis linfocitica (1), hiperpld-
sica (2), atrofia parcial (3a), atrofia
subtotal (3b) y atrofia total (3c¢).

- No especifica. Existen otras pa-
tologias en las que podemos en-
contrar distintos grados de atrofia
duodenal o enteritis linfocitica,
aunque en la mayoria de los casos,
un patdlogo experto podré hacer
el diagndéstico diferencial entre los
diferentes cuadros.

* Respuesta clinica ala dieta sin gluten
(DSG): la mejoria clinica y analitica,
tras la retirada del gluten, confirma
el diagnéstico de EC.

* Prueba de provocacién: hoy dia,
la prueba de provocacién solo es
necesaria en los casos de diagnés-
tico dudoso, como: individuos que
presenten lesién histolégica de bajo
grado (Marsh 1), individuos que no
presentan haplotipo HLA de riesgo
o con marcadores serolégicos negati-
vos. También, serd necesaria en aque-
llos individuos que hayan retirado el
gluten sin un diagndstico firme de
EC.

La cantidad de gluten a ingerir

deberia ser de unos 10 g de gluten

al dia (equivalente a 4 rebanadas de
pan) durante, al menos, 2 semanas

(si el paciente lo tolera, es recomen-

dable mantenerla 4 semanas). En la
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infancia, la elevacién de los autoan-
ticuerpos junto con la recaida clinica
tras la reintroduccién del gluten,
permiten confirmar el diagnéstico
sin necesidad de una nueva biopsia
intestinal?).

Criterios diagnoésticos

Segun los criterios diagnésticos de
la ESPGHAN, publicados en 2012,
la biopsia intestinal podia omitirse en
una serie de casos seleccionados: nifios
y adolescentes claramente sintomati-
cos con niveles de AAT 10 veces por
encima del limite superior de normali-
dad (LSN), AAE positivos y un haplo-
tipo HLA compatible (DQ2 y/o DQS)
(2), Sin embargo, las dltimas recomen-
daciones de esta Sociedad realizadas en
2019, que revisan estos criterios, amplian
esta seleccién de casos y afirman que se
puede realizar un diagnéstico de EC, sin
necesidad de biopsia intestinal, en aque-
llos nifios con titulos de AAT > 10 veces
el LSN y con positividad de AAE en
otra muestra diferente, sin necesidad de
que sean sintomdticos ni de solicitar la
genética (Algoritmo 1). Si bien, apuntan
que, aunque el valor predictivo positivo
de valores AAT > 10 veces el LSN es
alto, es menor en nifios asintomdticos,
y la omisién de la biopsia debe ser con-
sensuada con la familia y, si corresponde,
con el nifio®). En el resto de casos, sigue
siendo necesaria la realizacién de una
biopsia de intestino delgado, siendo obli-
gada en la poblacién adulta.

El uso aislado de la DSG, como
herramienta diagndstica, sigue estando
totalmente injustificado, ya que la res-
puesta a la misma no es especifica de
la EC (v. diagnéstico diferencial) y su
retirada, de forma voluntaria o empirica,
suele retrasar el proceso diagndstico y
condicionar la realizacién de mds prue-
bas complementarias.

Cribado

Aungque la EC cumple muchos de
los criterios para realizar un cribado
poblacional, la OMS no lo considera
recomendable, ya que no se conoce la
historia natural de la enfermedad en
pacientes asintomadticos identificados
en estudios poblacionales(”). La reco-
mendacién actual en individuos asin-
tomidticos es realizar cribado solo en

aquellos que pertenezcan a grupos de

riesgo:

* Familiares de primer grado de indi-
viduos celiacos: la prevalencia en este
grupo se sitaa entre el 10 y el 20%.
La presencia de dos miembros de la
fratria con la enfermedad aumenta
tres veces el riesgo para el resto de la
familia.

* Enfermedades asociadas ala EC(:
diabetes mellitus tipo I, sindrome
de Down, enfermedad tiroidea auto-
inmune, déficit selectivo de inmu-
noglobulina A, enfermedad hepitica
autoinmune, sindrome de Turner,
sindrome de Williams, enfermedad
de Addison. Estas pueden preceder,
manifestarse simultineamente e
incluso aparecer después del diag-
néstico de EC. Una posible expli-
cacién de esta asociacién podria ser
que comparten algin mecanismo
patogénico aun no explicado.

En estos casos, y en ausencia de sin-
tomas, el cribado se podria comenzar
solicitando el tipaje HLA y, solo en el
supuesto de que este fuera de riesgo,
seria recomendable efectuar determi-
naciones periédicas de los marcadores
serolGgicos, sin existir, en el momento
actual, ningun protocolo satisfactorio
sobre la frecuencia con la que deben
repetirse®).

Diagnéstico diferencial

Existen otros cuadros clinicos rela-
cionados con la ingesta de gluten que se
deben tener en cuenta en el diagnéstico
diferencial de la enfermedad celiaca.
En ellos, la sintomatologia también es
dependiente de la ingesta del gluten y
mejora tras su retirada, siendo, a veces,
entidades que se solapan o con clinica
muy similar, lo cual dificulta el diag-
nostico diferencial.

* Alergia al trigo: reaccién de hiper-
sensibilidad, mediada o no por IgE,
a proteinas del trigo.

* Sensibilidad al gluten (trigo) no
celiaca: cuadro recientemente des-
crito en el que la ingesta de gluten
o trigo (atn se desconoce cudl es
el agente causal) provoca sintomas
similares a los de la enfermedad
celiaca, donde ésta se ha descartado.

* Intolerancia al gluten: cuadro carac-
terizado por la presencia de sintomas
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Tabla Ill. Caracteristicas diferenciales de los trastornos relacionados con el gluten

Aspectos a Alergia a trigo Enfermedad celiaca SG(T)NC Intolerancia al gluten

valorar

Clinica Sintomas intestinales Sintomas intestinales y Sintomas intestinales y Sintomas intestinales

y extraintestinales en extraintestinales en horas, extraintestinales en horas o dias y extraintestinales en
minutos u horas tras la dias o meses tras la ingesta tras la ingesta de gluten/trigo horas o dias tras la
ingesta de trigo de gluten ingesta de gluten
Empeoran tras ejercicio
Pequefias cantidades No correlacién directa con Relacién sintomas -cantidad La intensidad de
producen sintomas la cantidad de gluten variable (generalmente mayor los sintomas es
intensidad con mayores dependiente de la
cantidades de trigo/gluten). cantidad de gluten
Mejoria de sintomas tras retirada del gluten / trigo
Reaparicién de sintomas tras su introduccion

HLA DQ2 No relacionado (30% de Presente en 99% Presente hasta 50% No se conoce

o DQ8 la poblacién general)

Serologia IgE elevada frente a AAT AAG puede ser positivo (25-50%) Negativos

componentes del trigo AAE Resto autoanticuerpos
AAG relacionados con EC negativos
Prick test Positivo Negativo Negativo Negativo
(no indicado)

Inmunidad Alergia / anafilaxia Innata y adquirida activada Innata No existen
mecanismos
inmunolégicos

Histologia No enteropatia Desde LIE con patrén Pueden tener LIE. No hay enteropatia

(no indicada biopsia) caracteristico a atrofia Aumento de baséfilos
vellositaria total en lamina propia
(ausencia de patrén de EC)
Asociado a Enfermedades alérgicas  Enfermedades autoinmunes Sensibilidad a otros alimentos No se conocen

y otras

Reversibilidad La desensibilizacion es
posible

Puede ocurrir. Mecanismos  Posible

desconocidos

Posible

Modificado de: Coronel Rodriguez C, Espin Jaime B, Guisado Rasco MC. Enfermedad celiaca. Pediatr Integral. 2015; XIX(2): 122-38.
Elli L, Branchi F, Tomba C, Villalta D, Norsa L, Ferretti F, Roncoroni L, Bardella MT. Diagnosis of gluten related disorders: Celiac disease,

wheat allergy and non-celiac gluten sensitivity. World J Gastroenterol. 2015; 21: 7110-9.

SG(T)NC: sensibilidad al gluten/trigo no celiaca. AAT: anticuerpos antitransglutaminasa. AAE: anticuerpos antiendomisio. AAG: anticuerpos

antigliadina. LIE: linfocitos intraepiteliales.

intestinales (diarrea, dolor y disten-
si6n abdominal, estrefiimiento) y
extraintestinales (fatiga, pérdida de
peso, cefalea), dependientes de la
cantidad de gluten ingerida.

Las caracteristicas diferenciales de
cada cuadro clinico se exponen en la
tabla ITI(L,11-13), Muchas veces, cada vez
de forma mds frecuente, tenemos que
usar un algoritmo diagnéstico diferente
en aquellos sujetos que han decidido
realizar una DSG sin recomendacién
médica alguna (Algoritmo 2), lo cual
mids que ayudar, dificulta su clasifica-
ci6n diagnéstica.

Tratamiento

Que tu alimento sea tu medicina, y que
tu medicina sea tu alimento (Hipdcrates
de Kos). El tratamiento de la EC es la
exclusion del gluten de la dieta de manera
estricta y de por vida.

La dieta sin gluten (DSG) es la Gnica
medida que conduce a la desaparicién
de los sintomas clinicos, as{ como a la
normalizacién de la mucosa intestinal y a
la prevencién de las complicaciones(:714),
Esta consiste en eliminar de la dieta cual-
quier producto que lleve como ingre-
diente: trigo y sus especies (trigo duro,

espelta o trigo verde o salvaje, Kamut,
cuscus, escanda, farro), cebada, centeno
y sus hibridos (triticale obtenido de trigo
y centeno). Por lo general, se recomienda
evitar también la avena, por riesgo de
contaminacién cruzada durante su pro-
cesado con otros cereales, aunque algunos
estudios afirman que la avena pura (y asi
debe estar etiquetada) es segura para el
celiaco). Algunos ejemplos de harinas
toleradas son las de: arroz, maiz, mijo,
sorgo, alforfén o trigo sarraceno, tapioca,
almorta, goma garrofin (E-410), goma
guar (E-412), amaranto, frijoles, ararais
0 quinoa (aunque no todas las variedades
estdn libres de gluten).
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Dieta sin gluten

En funcién de su contenido en glu-
ten, los alimentos se pueden clasificar en
3 categorias(¥): alimentos que lo contie-
nen de forma natural, alimentos libres
de gluten y alimentos que pudieran con-
tenerlo, categoria en la que se incluyen la
mayoria de productos procesados. Este
ultimo grupo es el mds numeroso y es
dificil de delimitar, puesto que siempre
existe riesgo de contaminacién cruzada.

Etiquetado y legislacién

El paciente celiaco y su familia deben
habituarse a comprobar los ingredientes
y la composicién nutricional de los pro-
ductos que consumen. El Reglamento
Europeo (UE) Ne 828/2014 obliga a
recoger en el etiquetado del producto si
este contiene gluten. Se debe diferenciar
entre productos “sin gluten” (PSG), que
son aptos para celiacos (aunque pueden
contener hasta 20 ppm), de aquellos
productos “muy bajos en gluten”, que
pueden contener hasta 100 ppm de
gluten y deben ser evitados. La espiga
barrada acompaiiada de un cédigo alfa-
numérico (Fig. 1) es el simbolo inter-
nacional sin gluten y estd actualmente
regulado por la Sociedad de Asociacio-
nes de Celiacos de Europa (AOECS),
quien delega en sus asociaciones miem-
bros la concesién de su uso y control.

Se debe revisar también el prospecto
de los medicamentos que se consuman,
ya que pueden contener gluten como
excipiente.

Dificultades para llevar una DSG

* La dieta mediterrdnea supone una
exposicién media de 10-15 g de glu-
ten al dia, por lo que no resulta ficil
excluirlo. Se estima que el gluten
forma parte del 80% de los alimen-

Numero de licencia

Figura 1. Anagrama Internacional de produc-
tos “sin gluten”. Pueden contener hasta 20
mg de gluten por kg de producto (20 partes
por millén, ppm) segun establece el Regla-
mento Europeo (UE) N° 828/2014.
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tos manufacturados, bien de forma
directa, bien como espesante, soporte
de aromas y aglutinantes.

* Los PSG suelen ser escasos y caros,
suponiendo un gasto extra para la
unidad familiar.

* Ser celiaco supone una gran reper-
cusioén en el nicleo familiar, induce
cambios de hibitos y costumbres,
aprender a evitar la contaminacién
cruzada y, en definitiva, a cocinar y
vivir sin gluten.

Herramientas de ayuda a la DSG

Tras el diagnéstico, es necesario
aportar a la familia informacién acerca
de cémo realizar correctamente una
DSG, donde se evite la contaminacién
cruzada y el consumo inadvertido de
gluten o sus trazas. Las asociaciones
de celiacos y FACE (Federacion de
Asociaciones de Celiacos de Espafia)
suponen una fuente fiable de informa-
cién y suelen ofrecer distintas herra-
mientas para facilitar el aprendizaje y
la integracién de los pacientes, como
por ejemplo:

* Elaboracién periddica de lista de ali-
mentos sin gluten y certificacién de
alimentos “sin gluten” mediante un
control interno.

* Aplicaciones moviles para identificar
alimentos aptos y no aptos para celia-
cos (p. ¢j.: FACE mévil) o localizar
restaurantes y hoteles donde comer
de forma segura sin contaminacién
cruzada.

* Agrupaciones de jévenes, como FACE
JOVEN (nacional) o Coeliac Youth
of Europe (a nivel europeo), que pro-
mueven campamentos y actividades
grupales entre los jévenes celiacos.

DSG en poblacién sana

No es infrecuente encontrar pacien-
tes que, sin un diagndstico previo, han
retirado el gluten de su dieta por aso-
ciacién de sintomas con su ingesta o
simplemente por una falsa idea de que
una dieta sin gluten es ms saludable.

El gluten carece de valor nutricional,
pero tiene un alto valor tecnoldgico para
la industria alimentaria. Es el responsable
de la elasticidad de la masa de harina y
confiere la consistencia esponjosa de los
panes y masas horneados(4). Los produc-
tos manufacturados dirigidos a celiacos
pierden estas caracteristicas al retirar el
gluten y, para mejorar su aspecto y su

sabor, se les suele afiadir azucares sim-
ples y aceites vegetales ricos en grasas
saturadas. Esto los hace nutricionalmente
inferiores a sus homélogos con gluten.
Algunos estudios sefialan incluso mayo-
res indices de masa corporal en pacientes
celiacos asociado, sobre todo, al abuso de
este tipo de productos().

Actualmente, no existe base para
considerar que una DSG tiene un efecto
negativo sobre individuos sanos, pero
una dieta rica en productos manufactu-
rados “sin gluten” si puede ser de peor
calidad nutricional.

Para el paciente celiaco, la dieta reco-
mendada debe estar basada en productos
frescos que originariamente no conten-
gan gluten y reducir, en lo posible, el
consumo de alimentos manufacturados.
Ademis, estos productos especiales para
celiacos suelen tener bajo contenido en
fibra, por lo que se aconseja aumentar el
consumo de legumbres, hortalizas, ver-
duras y frutas para subsanar este déficit
y evitar alteraciones del hdbito intestinal.

Correccion de déficits nutricionales
En el momento del diagnéstico, los

pacientes con EC pueden presentar

deficiencias nutricionales que precisen
reposicién():

* Ferropenia. Se recomienda la repo-
sicién de hierro por via oral, aunque
en casos de atrofia vellositaria, la
absorcién oral puede ser pobre y, en
caso de anemia intensa y/o ferrope-
nia refractaria, puede ser necesaria la
reposicién por via intravenosa.

* Diarrea intensa y deshidratacion. En
algunos casos, es preciso una rehi-
dratacién endovenosa inicial. Si la
EC debuta como sindrome malab-
sortivo, se puede valorar inicialmente
reducir la lactosa de la dieta durante
los primeros meses, para acelerar la
recuperacion sintomatica.

* Osteopenia y osteoporosis. Frecuen-
temente asociada a la EC no tratada,
incluso en formas histolégicamente
leves. Las recomendaciones inicia-
les deben incidir en la adherencia
a la DSG, ejercicio fisico regular e
ingesta minima diaria de 1.500 mg
de calcio, precisando, en ocasiones,
suplementos orales de calcio y vita-
mina D.

* Otros déficits. Reposicién de micro-
nutrientes (vitamina A, B, Cy E) en
forma de multivitaminicos, en caso



de presentar hipovitaminosis. Se
recomienda vigilar el déficit de dcido
félico, vitamina B12 y otros micronu-
trientes como cobre, zinc y magnesio.

Nuevas estrategias terapéuticas

Existen varias lineas de investigacién
en cuanto a terapias alternativas o coad-
yuvantes a la DSG. Algunas de ellas van
dirigidas a la obtencién de harinas sin
capacidad inmunogénica o el desarrollo
de agentes que inactiven el efecto téxico
del gluten en la luz intestinal. Otros
estudios se basan en la modulacién de la
respuesta inmune frente al gluten o en la
investigacion del papel de la microbiota
y los probidticos en la EC.

Todas estas terapias necesitan ain
demostrar su eficacia y seguridad para
poder ser aplicadas en la prictica cli-
nica®).

Complicaciones

Los sujetos celiacos que no efectian la
dieta presentan mayor morbilidad y mor-
talidad, con un riesgo aumentado de desa-
rrollar linfomas y carcinomas. Este riesgo
se iguala al de la poblacién no celiaca si se
realiza una DSG de forma estricta.

En aquellos pacientes con escasa
adherencia a la DSG (o cuando no se
realiza un diagndstico precoz) existe un
mayor riesgo de aparicién de compli-
caciones, descritas en la tabla IV. Sin
embargo, se estima que a los 5 afios de
seguir una DSG de forma estricta, este
riesgo se iguala en el paciente celiaco al
de la poblacién no celiaca.

Ademis, 1a EC no tratada asocia una
menor densidad ésea, que generalmente
confiere un mayor riesgo de fracturas.
Igualmente, se ha planteado que existe
un riesgo de hipoesplenismo funcional,
con el correspondiente riesgo de sufrir
infecciones por gérmenes encapsulados,
como el neumococo.

Prevencién(1:2,16)

Actualmente, no es posible realizar una
prevencion primaria de la EC, ya que se
desconocen sus factores de riesgo ambien-
tales.

Ademis de la predisposicion gené-
tica y del principal factor ambiental, el
gluten, parecen haber implicados otros

Tabla IV. Complicaciones de la

enfermedad celiaca no tratada

Detencién del crecimiento

Manifestaciones orales: aftas, defecto
de esmalte, glositis atréfica

Hipoesplenismo

Manifestaciones hepaticas: elevacién
transaminasas, esteatosis, etc.

Crisis celiaca

Esprue colageno

Infertilidad inexplicada

Insuficiencia pancreatica exocrina

Osteopenia y osteoporosis

Alteraciones hematolégicas: anemia,
leucopenia, alteracion coagulacion

Yeyunoileitis ulcerativa crénica

Trastornos neuroldgicos: hipotonia,
retraso aprendizaje, neuropatias, etc.

Trastornos psiquiatricos: apatia,
depresion, ansiedad, etc.

Colitis microscépica

Sobrecrecimiento bacteriano

Linfoma no Hodgkin

Elevacion del riesgo de otros
sindromes linfoproliferativos

Carcinomas digestivos de faringe,
esdfago, estbmago y recto

Enfermedades autoinmunes

EC refractaria con persistencia de
atrofia vellositaria y malabsorcién
clinica que no responde a la dieta sin
gluten

factores ambientales en el desarrollo de
la EC. De entre estos factores, destaca
un probable papel de la flora intestinal,
ya que los estudios mds recientes rela-
cionan cambios en la composicién de la
microbiota con la EC. Sin embargo, ain
estd por determinar si estos cambios son
consecuencia o causa de la enfermedad.

Consecuentemente, se han relacio-
nado también otros factores como el
uso de antibidticos, de probiéticos, o
las infecciones gastrointestinales en el
primer afio de vida, todos con un claro
efecto modificador de la microbiota.
No obstante, atin son necesarios mas
estudios que aclaren su posible papel

enla EC.
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Por otra parte, muchos de los fac-
tores que se crefan relacionados con el
desarrollo de EC parecen tener poco o
ningun efecto sobre la misma:

Edad de introduccién del gluten:
actualmente no existe evidencia de
que el momento de introduccién
del gluten en la dieta influya en el
desarrollo de EC. La introduccién
tardia del gluten parece asociarse con
un desarrollo mis tardio de la enfer-
medad, pero no supone diferencias
en cuanto a su incidencia. La reco-
mendacién actual de la ESPGHAN
es introducir el gluten en cualquier
momento entre los 4 y 12 meses de
vida. Aunque tampoco hay eviden-
cia sobre la influencia de la cantidad
de gluten ingerida, se recomienda
hacerlo en pequefias cantidades y de
forma progresiva(7?).

* Lactancia materna: se ha estudiado
un posible efecto protector de la lac-
tancia materna gracias a su efecto
inmunomodulador y sobre la micro-
biota, pero los estudios mds recientes
no demuestran este beneficio.

* Tipo de parto: el parto por cesdrea
no parece estar més relacionado con
la EC que el parto vaginal, a pesar
de que entrafie cambios en la com-
posicién de la microbiota.

Ante la ausencia de factores de riesgo
claramente asociados, se hace necesario
extremar la vigilancia clinica, sabiendo
que los individuos homocigotos para el
HLA DQ2 han demostrado un riesgo
mayor de desarrollar la enfermedad.

Seguimiento

Tras el diagnéstico, es necesario realizar
un seguimiento peridédico que, tras la des-
aparicion de los sintomas y alteraciones
analiticas, podra ser realizado en Atencion
Primaria.

Al tratarse de una patologia crénica,
el paciente celiaco debe recibir un segui-
miento médico periédico de por vida
(Algoritmo 3). Este seguimiento debe
incluir los siguientes objetivos(?):

1. Evaluacién de la respuesta al trata-
miento: comprobar la desaparicién
de sintomas, la normalizacién de
alteraciones analiticas, y un ade-
cuado desarrollo y crecimiento. El
tiempo de remisién de los sintomas

PEDIATRIA INTEGRAL
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tras iniciar la DSG es variable y
dependerd del dafio intestinal previo

Tabla V. Herramientas disponibles para monitorizar la adherencia a la DSG

y de la edad del paciente. Los nifios Herramienta Inconvenientes Ventajas
mds pequefios suelen notar mejoria de seguimiento
de los sintomas en las primeras sema- Respuesta - No es util en el paciente - Cierto valor en

nas, mientras que en adolescentes y elifiitea
adultos, la mejoria suele ser mds lenta.

asintomatico sintomaticos

400

Por lo general, se produce una acele- Cyes’ti_onarios - Subjetiyo (depende.n de la - Pue_den detectar_errores en
. . .. dietéticos honestidad del paciente) la dieta, susceptibles de
racién de la velocidad de crecimiento . A
“C > d 1 ori - - Dificultad para detectar correccion
o “Catch up .urante ¢l primer ano transgresiones involuntarias
de la DSG. Sin embargo, aquellos
adolescentes que hayan finalizado Marcadores - No estandarizacién de valores - Poco invasivo

su desarrollo puberal y 6seo antes del

diagnéstico, pueden permanecer con

una talla adulta mas baja.

La normalizacién de los autoanti-

cuerpos dependerd de los valores

iniciales, pero suele conseguirse a los

6-12 meses tras iniciar la dieta. La

recuperacién de la mucosa intestinal

puede tardar hasta 1-2 afios.

- ECno respondedora a DSG: es
aquella cuya sintomatologia y/o
alteraciones analiticas no presen-
tan mejoria a pesar de haber indi-
cado una DSG de forma estricta
durante, al menos, 6-12 meses.
En esta situacién, es necesario
realizar una bisqueda intencio-
nada de fuentes ocultas de gluten
en la dieta o de transgresiones mi-
nimas, ya que ambas situaciones
explican la mayoria de los casos.
Si no se logra identificar una
causa dietética, serd preciso revi-
sar los criterios que permitieron
establecer el diagnédstico de EC.
Si aun asi sigue existiendo una
sospecha clinica bien fundamen-
tada, a veces, es necesario realizar
una nueva biopsia intestinal, para
valorar cambios en la mucosa tras
la exclusién del gluten.

- EC refractaria: aquella caracteri-
zada por la ausencia de respuesta
clinica e histolégica, al menos,
12 meses desde el inicio de una
DSG, una vez asegurada una
correcta adherencia a la misma.
Ocurre aproximadamente en un
10% de los casos, siendo extrema-
damente infrecuente en nifios.

2. Asegurar la adherencia a la DSG.

Los pacientes que toleran el consumo
“ocasional” sin sintomas aparentes,
tienden a ser mds incumplidores.
Estd demostrado que un asesora-
miento adecuado sobre la DSG y las
consecuencias de su mala realizacién
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serolégicos - Baja sensibilidad

- Baja correlacion con el dafio

intestinal
- Larga vida media

Péptidos del - Aln en estudio

- Alta sensibilidad

gluten en - Corta vida media: orina hasta 48 - Poco invasivo

heces / orina h, heces hasta 4 dias

- Util para transgresiones
involuntarias y
optimizacion de la DSG

Biopsia - Invasivo. No se realiza de rutina - Indicada en ECNR

intestinal

Modificado de: Samasca G, Lerner A, Girbovan A, Sur G, Lupan |, Makovicky P, et al.
Challenges in gluten-free diet in coeliac disease: Prague consensus. Eur J Clin Invest.

2017; 47: 394-97.

DSG: dieta sin gluten. ECNR: enfermedad celiaca no respondedora.

mejora el cumplimiento del paciente.
Por este motivo se recomienda in-
vestigar sobre esto en cada revisién
y dar apoyo en aquellas cuestiones
o dificultades para la dieta que se
puedan plantear en la consulta. Dar
a conocer las asociaciones regionales
y nacionales de celiacos puede ser de
gran ayuda en este punto.

En la actualidad, existe controversia
sobre cudl es el método ideal para
monitorizar la adherencia a la DSG.
Las caracteristicas de los medios de
evaluacién de los que disponemos
en la actualidad (marcadores sero-
l6gicos, cuestionarios dietéticos,
entrevistas o biopsias de repeticién)
se recogen en la tabla V. Ninguno
de ellos se considera, de forma ais-
lada, una herramienta idénea para
el seguimiento, por lo que se reco-
mienda utilizar una combinacién de
las mismas(>16:18). Ninguno, salvo
la biopsia intestinal, verifica la nor-
malizacién de la histologia, pero la
realizacién de biopsias intestinales
repetidas es un método de segui-
miento invasivo y costoso.

. Detectar posibles déficits nutricio-

nales, que pueden ser secundarios a

la EC, pero también a una incorrecta

realizacién de la DSG.

. Vigilar la aparicién de complica-

ciones y/o enfermedades asociadas
ala EC. Es necesario, de forma
periédica, descartar la aparicién de
enfermedades autoinmunes asociadas
(patologia tiroidea, DM1, hepatitis
autoinmune...), asi como la aparicién
de complicaciones (Tabla IV).
Debido a que presentan un hipoes-
plenismo funcional, es sabido que
los pacientes con EC presentan una
menor respuesta a la vacunacién frente
a hepatitis respecto a individuos sanos
(70% frente al 90%). Por ello, durante
el seguimiento del paciente celiaco, se
debe revisar el estado de vacunacién
y se recomienda revacunar a aquellos
en los que no se detecte serocon-
versiéon(19). Recientemente, se han
incluido como poblacién de moderado
riesgo para la vacunacién anual de la
gripe y también del neumococo.

- Frecuencia de las revisiones: la
frecuencia ideal de las revisiones
no estd bien establecida, pero ésta
variard dependiendo del momento
evolutivo de la enfermedad: tras
el diagnéstico y hasta la desapa-



ricién de los sintomas, los contro-
les pueden ser mensuales, si fuera
necesario, y se irdn espaciando
progresivamente, si la respuesta a
la DSG es satisfactoria. En los pa-
cientes controlados con una buena
adherencia a la dieta, las revisio-
nes pueden pasar a ser anuales o
cada 2 afios(719),

- ¢Por quién?: se recomienda un
abordaje multidisciplinar del
paciente celiaco en el que deben
intervenir, ademas del gastroente-
rélogo pediitrico y su pediatra de
Atencién Primaria, especialistas
en Psicologia y Dietética que ase-
soren al paciente y a su familia.

Funcién del pediatra
de Atencién Primaria

Derivar ante la sospecha clinica y realizar
el seguimiento del paciente una vez diag-
nosticado, son funciones del pediatra de
Atencion Primaria en la EC.

Ante la sospecha de EC, es necesario
derivar siempre al paciente al Gastroen-
terélogo infantil para su estudio (Algo-
ritmo 1). Tras el proceso diagnéstico, si
existe una adecuada respuesta a la DSG,
con desaparicién de los sintomas y ano-
malias analiticas, el paciente podra ser
remitido a su pediatra de AP para su
seguimiento, ya que los controles poste-
riores requerirdn un mejor conocimiento
de la estructura familiar y un adecuado
asesoramiento nutricional y social.

Por tltimo, es papel del pediatra o
médico de Atencién Primaria evaluar
alos familiares de primer grado, ya que
pasan a pertenecer a un grupo de riesgo.

En la actualidad, la mayor parte de
los pacientes siguen control hospitala-
rio, suponiendo una pérdida de jornadas
laborales y escolares (unos 2 o 4 dias al
afio), por la asistencia a consultas y reali-
zacién de pruebas complementarias con
menor accesibilidad y menor posibilidad
de cambios de fechas y/o horarios, como
cuentan para la atencién por su PAP. No
existen estudios que demuestren que la
visita con un dietista y/o un médico sea
mejor en términos de prondstico. Un
estudio hecho en Finlandia, sugiere
que un alto porcentaje de adherencia a
la dieta puede obtenerse con un segui-
miento médico realizado en el médico
de Atencién Primaria(1,6),

Tabla VI. Errores frecuentes.
Despejando mitos

- La celiaquia se cura

- Es una enfermedad de la infancia
- Tiene grados de afectacion

- Es un tipo de alergia

- No es una enfermedad, es una
intolerancia

- Por comer un poco de gluten no
pasa nada

- Los alimentos naturales sin
gluten nunca tienen gluten
(contaminacién cruzada)

- Sin diarrea no hay celiaquia

- Para el diagnéstico es
imprescindible la biopsia

- Una biopsia normal la descarta

- La biopsia es patognoménica

- Yaes raro un miembro en la
familia, mas de uno excepcional

- Es una enfermedad hereditaria

- Los productos sin gluten
adelgazan

- La dieta sin gluten es mas natural

- Los que no toleran gluten son
celiacos que ain no lo saben

- Ya hay cura efectiva. Han
descubierto un tratamiento

- En los celiacos no son efectivas
las vacunas

El control idéneo de la enferme-
dad no se alcanzard, por tanto, hasta
conseguir la coordinacién y colabora-
cién de todos los recursos implicados,
incluyendo la atencién médica y la
informacién mediante las asociacio-
nes de afectados y otras fuentes como
Internet, debiendo dirigirlos a aquellas
de contrastada calidad de sus conteni-
dos. Igualmente, tenemos que contri-
buir a eliminar mitos y mentiras que se
encuentran implementados en el acervo
cultural de la poblacién y que induce a
errores frecuentes en personas no bien

informadas (Tabla V).
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se pueden descargar de forma independiente.

Caso clinico

Mujer de 9 afios de edad en el momento de la consulta.

Antecedentes familiares: primera hija de padres no con-
sanguineos; padre de 43 afios, diagnosticado de: sindrome
de colon irritable, intolerancia a la lactosa y dispepsia; madre
de 41 anos, diagnosticada de: psoriasis, HLA-B27 positivo,
hernia de hiato y rinitis estacional. Tiene una hermana gemela
sana (segunda gemela) y un hermano de 7 afios, sano.

Antecedentes personales: embarazo gemelar controlado,
que cursa sin incidencias y finaliza a término. Parto mediante
cesarea programada. Antropometria al nacimiento normal.

Lactancia materna hasta los 4 meses, mixta desde el
nacimiento.

Introduccién de la alimentacién complementaria sin inci-
dencias. Introduccién del gluten sin precisar.

Curvas de crecimiento de peso y talla oscilando sobre los
percentiles 75 y 90, respectivamente.

Bronquiolitis con 5 meses y bronquitis de repeticién los
3 primeros afios de vida.

Dermatitis atopica leve e hipertrofia adenoidea con sen-
sibilizacion a neumoalérgenos.

Vacunada segtn calendario oficial de Andaluciay las reco-
mendaciones del Comité Asesor de Vacunas (CAV) de la AEP
con pauta completa, en todos los casos.

Enfermedad actual: consulta por presentar deposiciones
diarreicas de caracter intermitente sin relacién con ingesta,
de 18 dias de evolucién. Asocia: malestar general, cefalea sin
calendario definido, halitosis, discreta pérdida de peso (800
gramos en 2 meses), dolor abdominal opresivo de localizacién
periumbilical, no irradiado, ocasionalmente nocturno, con
flatulencia y pesadez postprandial.

A la exploracién, presenta excelente estado general, buena
coloracién e hidratacién de piel y mucosas, sin otros hallazgos
de interés salvo dolor abdominal generalizado a la palpacion
con aumento de borborigmo intestinal.
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Antropometria: peso: 33,8 kg (p62, 0,31DE); talla: 138 cm
(p79, 0,81DE); indice de masa corporal: 17,75 kg/m2 (p52,
0,04DE).

Pruebas complementarias: se solicité desde Atencién Pri-
maria: coprocultivo, estudio de parasitos en heces, hemo-
grama, bioquimica general, ferritina, inmunoglobulinas
y determinacién de ac. Antitransglutaminasa IgA (ATA) e
inmunoglobulina A total.

Los resultados de todas ellas fueron normales a excep-
cion de:

» AAT IgA > 17 Ul/ml (valores de referencia: negativo <7

U/ml, equivoco de 7-10 y positivo mayor de 10 U/ml).

» Estudio de parasitos en heces: muestra artefactada.

Evolucidn: ante los resultados y la persistencia de la dia-
rrea (23 dias de evolucién) con pérdida de peso constatada
(300 g en estos 5 dias), se solicita: nueva determinacion
de AAT, estudio de coagulacion y parasitos en heces, y se
remite a consultas externas de gastroenterologia infantil del
hospital de referencia.

Juicio clinico en la derivacion: probable celiaquia.

Servicio de Gastroenterologia de su Hospital de referencia:
se amplia estudio analitico y se efectlia biopsia intestinal
mediante endoscopia digestiva alta, obteniéndose tras tres
meses del inicio del cuadro clinico, los siguientes resultados:
« Parasitos en heces: negativo.

» Estudio de coagulacién e inmunoglobulinas normales.

» Marcadores enfermedad celiaca: persisten AAT IgA 18 Ul/
ml, anticuerpos antiendomisio muestra insuficiente.

» Estudio genético HLA: presenta una de las combinacio-
nes de riesgo de celiaguia (DQA1*0501*0505; HLA-
DQB1*0201*0202*0301).

« Endoscopia digestiva alta: es6fago, cardias, mucosa y plie-
gues gastricos, piloro y duodeno con mucosa de aspecto
normal. Bulbo duodenal con mucosa palida, pero visua-

(Continua Caso clinico)
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lizacién de vellosidades de aspecto normal.

» Biopsia duodenal: atrofia vellositaria y linfocitosis intraepi-
telial, concordante con enfermedad celiaca (patrén Marsh
I11b).

JUICIO CLINICO: enfermedad celiaca.

Evolucioén: tras excluir el gluten de la dieta, presenta
resolucion completa de la sintomatologia y se mantiene
asintomatica.

A los 3 meses de iniciar la DSG, la somatometria es la
siguiente: peso: 39,2 kg; talla: 149 cm; IMC: 17,66 kg/mZ.

La normalizacién analitica con negativizacién de los mar-
cadores serolégicos se constata a los 7 meses del tratamiento.

Tras la confirmacién diagnostica, comenzamos el estudio
de los familiares de primer grado: padres y hermanos. Los
resultados fueron:

» Padre: normales todos los parametros analizados. AAT:

0,8 U/ml.

* Madre: AAT 120 U/ml. Resto normal.

ENFERMEDAD CELIACA

Caso clinico (continuacion)

* Hermana gemela: AAT 20 U/ml. Resto normal.
* Hermano: normales todos los parametros analizados. AAT:
0,1 U/ml.

La madre se deriva a su médico de familia y este a la
unidad de Aparato Digestivo, donde se le practica una endos-
copia aparentemente normal, con anatomia patolégica de
atrofia vellositaria y linfocitosis intraepitelial (patrén Marsh
tipo 3b), concordante con enfermedad celiaca..

La hermana gemela se deriva a la unidad de gastroen-
terologia infantil, donde realizan endoscopia con sospecha
exploratoria de gastritis a la exploracién macroscépica, pero
en la anatomia patolégica se realiza el siguiente comentario:
hiperplasia de criptas y en la mucosa del bulbo presenta una
atrofia severa de las vellosidades, siendo esta parcial a nivel
duodenal. Se evidencia linfocitosis intraepitelial en rango
patolégico en bulbo duodenal. Estos hallazgos son concor-
dantes con una enfermedad celiaca grado Illc de Marsh. En la
mucosa gastrica, hallazgos compatibles con gastritis crénica
antral y no se observan microorganismos tipo H. pylori.

Algoritmo 1. Actuacion ante sospecha de SG(T)NC en pacientes que evitan
el gluten sin evaluacion médica previa

Sintomas previos a la retirada del gluten

HLA DQ2 y/o DQ8

‘ EC descartada ‘

‘ Test de provocacién con gluten >2 semanas ‘

Y

v

Biopsia duodenal + serologia*

‘ Sospecha de SG(T)NC ‘4—{ Histologia** y serologia negativas ‘ ‘ Histologia y serologia positivas ‘

Test de provocacién
(doble ciego/controlado) para
verificar recidiva sintomatica

!

‘ EC confirmada ‘

*Anti-TG2 (IgA)EMA o anti-DGP. **Los casos de enteritis linfocitica seronegativa se incluyen dentro de la SG(T)NC,
salvo que presenten un patrén inmunofenotipico de EC en la histologia.

Anti-TG2: anticuerpos antitransglutaminasa tisular tipo 2 clase IgA. Anti-EMA: anticuerpos antiendomisio.
Anti-DGP: anticuerpos anti-péptidos de gliadina deaminada. EC: enfermedad celiaca. HLA: antigeno leucocitario humano.
SG(T)NC: sindrome de sensibilidad/intolerancia al gluten/trigo no celiaca.

Fuente: Grupo de trabajo del Protocolo para el diagndstico precoz de la enfermedad celiaca.
Protocolo para el diagnéstico precoz de la enfermedad celiaca. Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad.
Servicio de Evaluacién del Servicio Canario de la Salud (SESCS); 2018.
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Algoritmo 2. Algoritmo diagnéstico ante sospecha de enfermedad celiaca

Sintomas sugestivos Grupo de riesgo
de EC para EC IgA total baja — derivar a
gastroenterélogo infantil*

Solicitar IgA-AAT e IgA total

Considerar riesgo de falso

negativo:

- Bajo consumo de gluten

- Tratamiento inmunosupresor

- Manifestaciones
extraintestinales**

A Y
‘ IgA AAT positivo ‘ IgA AAT negativo

IgA total
normal

Remitir a consulta
de gastroenterologia

Y
‘ IgA AAT > x10 LSN ‘ ‘ IgA AAT < x10 LSN

{ {

Valorar con la familia y paciente ‘ Biopsia duodenal
la posibilidad de omitir biopsia \
l Marsh 0-1
Solicitar AAE IgA
(en otra muestra diferente) i
i i Revisar calidad
y orientacién
AAE positivos ‘ ‘ AAE negativos y de muestras
i Marsh 2-3
\

EC CONFIRMADA
Si Marsh O (normal) o Marsh 1 confirmado con serologia positiva. Opciones:

- Considerar falso positivo de AAT. Solicitar AAE (si positivos = EC potencial)
- Considerar test adicionales: HLA, depdsitos de AAT, etc.

- Seguimiento y prueba de provocacién con gluten

- Considerar relevancia de los sintomas

- Valorar consultar con centro experto en EC

*Transmitir el mensaje de que el diagndstico de celiaquia conlleva una dieta sin gluten de por vida y que su eliminacion
de la dieta, sin diagndstico confirmado, puede retrasar el mismo y llevar a mas pruebas innecesarias.

**Por ejemplo: dermatitis herpetiforme, en la que la serologia frecuentemente es negativa.
EC: enfermedad celiaca. AAT: anticuerpos antitransglutaminasa. AAE: anticuerpos antiendomisio. LSN: limite superior de la
normalidad.

Fuente: Husby S, Koletzko S, Korponay-Szabé |, Kurppa K, Mearin ML, ribes-Koninckx C, et al.
ESPGHAN guidelines for diagnosing coeliac disease 2019. JPGN.
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Algoritmo 3. Algoritmo de seguimiento de la enfermedad celiaca en el nifio y adolescente

DIAGNOSTICO DE ENFERMEDAD - DSG
CELIACA - Asesoramiento dietético
- Correccion déficits nutricionales
- Cribado de familiares de primer grado
6 meses - Despistaje de enfermedades asociadas

- Complicaciones

Y

- Valoracién DSG

- Asesoramiento nutricional

- Exploracién con peso y talla
(valorar crecimiento y desarrollo)

- Hemograma y bioquimica general

- Funcion tiroidea

1 afio

- Valoracién DSG

- Asesoramiento nutricional

- Exploracién con peso y talla
(valorar crecimiento y desarrollo)

- Hemograma y bioquimica general

- Metabolismo calcio-fosforo

- Funcion tiroidea

Todo normal
Anti-TG2: anticuerpos antitransglutaminasa 2. DSG: dieta sin gluten.

Revisiones cada 1-2 afios Fuente: MJ Martinez Gémez. Seguimiento del paciente pediatrico.
([dem visita anterior) En: Polanco Allué I, ed. Enfermedad celiaca: presente y futuro.
Ergon, Madrid, 2017: 67-71.

Y

6 Cuestionario de Acreditacion
b4

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org
y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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&9 Cuestionario de Acreditacion

S

A continuacidn, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacidn continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
Unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Enfermedad celiaca

17.

18.

19.

Con respecto a la enfermedad
celiaca, ¢qué afirmacioén es CO-
RRECTA?

a. La ESPGHAN recomienda
introducir el gluten en la ali-
mentacién complementaria
entre los 4 y 7 meses, ya que
ha demostrado prevenir la inci-
dencia de enfermedad celiaca
en individuos predispuestos.

b. Ser portador de los haplotipos
HLA DQ2 o DQS8 es alta-

mente sugestivo de celiaquia.

c. La lactancia materna no ha
demostrado ser un factor pro-
tector frente al desarrollo de
enfermedad celiaca.

d. Siempre es necesaria la realiza-
cién de, al menos, una biopsia
intestinal para realizar el diag-
néstico de celiaquia en la infan-
cia.

e. El perfeccionamiento de las
pruebas serolégicas ha permi-
tido que la enfermedad deje de
estar infradiagnosticada en la
actualidad.

¢En cudl de las siguientes situa-
ciones NO est4 indicado hacer un
despistaje de celiaquia?
a. Sindrome de Down.

Primo de celiaco diagnosticado.

b

c. Anemia ferropénica.

d. Artritis idiopdtica juvenil.
e

Tiroiditis autoinmune.

Una vez confirmado el diagnéstico
de enfermedad celiaca en un nifio,
¢ccudlesla ACTITUD aseguir?
a. Revisién en 3-6 meses, con
nuevo control analitico en la

PEDIATRIA INTEGRAL

unidad de gastroenterologia
infantil.

b. Estudio de familiares de primer
grado.

c. Informacién de asociaciones de
autoayuda (FACE).

d. Dar informacién dietética, lis-
tado de consejos y recomenda-
ciones.

e. Todas son correctas.

20.Actualmente, debemos de DE-

21.

RIVAR los casos sospechosos de
celiaquia a la unidad de gastroen-
terologia infantil en los supuestos
siguientes:

a. Si marcadores inmunoldgicos
negativos.

b. Sino mejora con dieta sin glu-
ten.

c. Parala realizacién de analitica
especifica.

d. A todos los pertenecientes a
grupos de riesgo.

e. Siempre y en todos los casos
de sospecha de enfermedad
celiaca.

¢Cada CUANTO se deben hacer

los controles o seguimiento en un

nifio celiaco tras su diagnéstico?

a. Cada afio y a toda la familia.

b. Cuando presente diarrea para
comprobar si ha existido trans-
gresion en la dieta.

c. Cada 6 meses, hasta la negativi-
zacién de la serologia, después
controles anuales.

d. Cada 3 meses, con analitica
completa.

e. Por el pediatra hospitalario cada
afio y de primaria cada 3 meses.

Caso clinico

22.

23.

24,

En el caso expuesto y ante la positi-

vidad de los anticuerpos antitrans-

glutaminasa, ;qué tratamiento ini-

ciaria? Sefiale la CORRECTA:

a. Realizaria dieta sin gluten y sin
lactosa y remitiria a CCEE de
Digestivo.

b. Repetiria coprocultivo y pardsi-
tos y, en tanto, realizaria trata-
miento con mebendazol y dieta
sin gluten y sin lactosa.

c. Retiraria el gluten de la dieta y
cursarfa nueva analitica para ver
cémo responde a ella.

d. Ninguna es correcta.

Todas son correctas.

En el caso expuesto y ante la positi-
vidad de los anticuerpos antitrans-

glutaminasa, ;qué ACTITUD le

parece mds adecuada?

a. Remitir a unidad de gastroen-
terologia infantil.

b. Hacer estudio de familiares de
primer grado.

c. Suprimir gluten y remitir a
urgencias para confirmar diag-
nostico.

d. Solicitar marcadores de enfer-
medad celiaca tipo IgG y anti-
cuerpos antirreticulina.

e. Solo ay b son correctas.

¢CUANDO deberiamos hacer el
estudio de familiares de enfermo
celiaco?

a. En el momento del diagnéstico.

b. Cuando haya una clinica suges-
tiva.

c. Cada 2-3 afios.

d. Por encima de los 6 afios de
edad en asintomdticos.

€. Todas son correctas.
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