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Resumen

La enfermedad celiaca (EC) es un trastorno autoinmune
comun, inducido por la ingesta de gluten, con

una incidencia en aumento, que se comunica ser
superior al 1 % de la poblacién, aunque esta bastante
infradiagnosticada. En esta revisién y actualizacion

de nuestros anteriores trabajos de 2019 y 2015 sobre
la EC en la poblacién infantil, nos centramos en
aquellas novedades en el algoritmo diagnéstico y en el
seguimiento (v. al final del articulo). Profundizaremos

Abstract

Celiac disease (CD) is a common, gluten-
induced autoimmune disorder with an increasing
incidence, reported to be greater than 1%

of the population, although it is significantly
underdiagnosed. In this review and update of
our previous work from 2019 and 2015 on CD
in the pediatric population, we focus on new
developments in the diagnostic algorithm and
follow-up (see end of article). We will delve

en la EC en subgrupos de pacientes especiales, en
las manifestaciones extradigestivas, en el proceso de
transiciéon a médicos de adultos y, finalmente, en el

impacto que tiene en la calidad de vida de los afectados.
El Unico tratamiento existente en la actualidad a pesar

de existir multiples lineas de investigacion es la dieta
sin gluten de manera estricta y para siempre.

deeper into CD in special patient subgroups,
extradigestive manifestations, the transition
process to adult physicians, and finally, the
impact it has on the quality of life of those
affected. The only treatment currently available,
despite multiple lines of research, is a strict,
lifelong gluten-free diet.
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OBJETIVOS

e Aumentar la concienciacion y conocimiento de la
enfermedad celiaca.

e Actualizacion del algoritmo diagndstico y de seguimiento
de la enfermedad celiaca en la poblacion infantil.

 Descripcion del algoritmo y de los criterios para el cribado
de la enfermedad celiaca en grupos de riesgo.

« |Insistir en las formas de objetivar la adherencia a |a dieta
sin gluten.

* |mportancia del impacto que tiene en la calidad de vida
de los nifios y adolescentes afectados por la enfermedad
celiaca.

* Destacar el papel del pediatra de Atencion Primaria en el
diagnéstico precoz, el seguimiento de la enfermedad y la
transicion al médico de familia y/o atencion especializada
(gastroinfantil y de adultos) cuando corresponda.

Autor de correspondencia: cristobalcoronel@gmail.com
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Introducciéon

La prevalencia de la enfermedad celiaca esta en aumento; no obstante,
muchos casos permanecen sin diagnosticar.

poblacién infantil se sitGa en torno a 1 de cada 71; en Anda-

lucia, el rango de edad mds prevalente es de 15 a 19 afios®
y no en la primera infancia como podria suponerse. La preva-
lencia de la EC ha ido en aumento, atribuible al aumento de
concienciacidn, sensibilizacién por los sanitarios y mejora en la
accesibilidad para la realizacién de pruebas complementarias. No
obstante, una gran parte de los afectados permanece sin diag-
nosticar. La presentacién clinica cldsica de malabsorcién es cada
vez menos frecuente y cada vez se reconoce mds sintomatologia
extradigestiva relacionada con la EC. El unico tratamiento efi-
caz es la dieta sin gluten (DSG). Varios ensayos clinicos estin

E n Espafia, la incidencia de la enfermedad celiaca (EC) en la
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investigando el tratamiento no-dieté-
tico para los pacientes con EC, pero el
mds avanzado sigue en fase I11@. Cla-
sicamente, el diagndstico se ha basado
en la clinica, la serologia y el estudio
histopatol6gico®4). En los ultimos afios
ha surgido un nuevo enfoque sin biopsia
en pacientes seleccionados®).

Diagnostico

Hoy en dia, el diagnéstico se basa prin-
cipalmente en la clinica y la serologia,
reservando la biopsia para casos concretos.

El diagnéstico de la EC, en la
mayoria de las veces, no es ni ficil ni
rapido y se basa en la conjuncién de las
manifestaciones clinicas, la serologia,
el estudio genético y/o estudio histo-
patoldgico, la respuesta a la retirada
del gluten de la dieta y la prueba de
provocacién. De acuerdo con la nueva
evidencia disponible, existe la posi-
bilidad de realizar el diagnéstico de
celiaquia en individuos seleccionados,
e incluso en asintomdticos, basindose
solamente en la serologia, reservando
la biopsia intestinal para casos con-
cretos®).

En 2020, se han publicado las nuevas
recomendaciones de la ESPGHAN(®)
(European Society for Paediatric
Gastroenterology, Hepatology and
Nutrition). A continuacién, se pre-
sentan las diferencias mds significativas
con respecto a la guia previa de 2012(7)
(TablaI), y en el algoritmo 1 (v. al final
del articulo) se incluye la propuesta del
nuevo algoritmo diagndstico inicial de
la EC en pacientes pedidtricos.

Historia clinica y exploracion

La realizacién de una buena histo-
ria clinica y examen fisico completo es
imprescindible, pero es complicado, ya
que la EC no solo se limita a los signos
cldsicos de malabsorcién. Cada vez se
conoce mds sintomatologfa extradigestiva
e incluso se describen pacientes total-
mente asintomédticos. Para poder realizar
el diagnéstico de EC, el nifio debe estar
realizando una dieta que incluya gluten;
en caso contrario, obliga a realizar una
prueba de provocacién®. Mayor tiempo
con manifestaciones clinicas previas al
diagndstico, se ha asociado con mayor
severidad histopatolégica y tiempo de
recuperacién intestinal(?).

No existe un patrén tnico definido, ni una
clinica comun para todos los pacientes,
puesto que las presentaciones de la enfer-
medad son multiples y muy variadas.

Puede cursar con diarrea o estrefi-
miento, con pérdida de peso u obesi-
dad, con o sin procesos autoinmunes
asociados, etc. Por eso se considera una
enfermedad camalednica, ya que puede
simular cualquier otra®. En la tabla II
se recoge la sintomatologia digestiva
y extradigestiva de la EC. Por todo lo
anterior, el tiempo transcurrido entre
el comienzo de los sintomas y el diag-
nostico es habitualmente muy prolon-
gado, que puede ser incluso superior a
los diez o veinte afios en gran parte de
los casos®. En ocasiones, el sujeto es
tratado de muchas enfermedades que
no tiene y acepta el diagndstico como
una liberacién y una explicacién a todos
sus padecimientos que, por lo general,

Tabla I. Diferencias entre guias de diagnéstico de la enfermedad celiaca de la

ESPGHAN de 2012 y 2020

Criterios 2012

Pacientes sintométicos con IgA-TGA
(anticuerpos antitransglutaminasa
tisular 1gA) >10 veces limite de
normalidad + IgA-EMA (anticuerpos
antiendomisio IgA) positivo +
HLA-DQ2/D@8, se establece el
diagnéstico sin precisar biopsia

Criterios 2020

Pacientes sintomaticos o asintomaticos
con IgA-TGA >10 veces limite de
normalidad + IgA-EMA positivo, se
establece el diagnéstico sin precisar
genética ni biopsia

La prueba de provocacion solo es
obligatoria cuando existen dudas en
el diagnéstico
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No es necesario el estudio genético (HLA)
para establecer el diagnéstico

En la diabetes mellitus tipo 1 y déficit
selectivo de IgA es obligatorio realizar
biopsia intestinal

puede deteriorar notablemente la cali-
dad de vida de los mismos.

Es importante destacar que no hay
diferentes grados de gravedad de celia-
quia, sino distintas formas de presenta-
ciones, incluso sin sintomas, y el riesgo
de complicaciones graves estd siempre
presente si se consume gluten, aunque
sean en cantidades minimas. Las formas
de presentacién de la EC mds frecuen-
tes son las denominadas “no cldsicas”.
Los sintomas clésicos, los mds ficiles
de diagnosticar, varian en funcién de
la edad de presentacién, y son mis fre-
cuentes en los menores de dos afios®).
La enfermedad celiaca se puede presen-
tar a cualquier edad de la vida y hasta
un 20 % de los casos se diagnostica en
pacientes mayores de 60 afios®).

Se cree que hasta el 75 % de los casos
de celiaquia siguen sin ser diagnostica-
dos. Esto se explica principalmente por
la naturaleza engafiosa de este trastorno
autoinmunitario, que puede surgir a
cualquier edad, a menudo con sintomas
vagos. Tanto, que se ha comunicado que
1 de cada 4 pacientes celiacos recibe pri-
mero un diagndstico incorrecto de sin-
drome del colon irritable. Por motivos
pricticos, podemos agrupar los sintomas
mds frecuentes en funcién de la edad
de presentacién: infancia, adolescencia y
edad adulta®. En la infancia predomina
diarrea, dolor abdominal, vémitos, irri-
tabilidad o hipotonia. En la adolescencia
son frecuentes las irregularidades mens-
truales, alteraciones del ritmo intesti-
nal, dolor abdominal y cefaleas; y, en los
adultos, sintomatologia extradigestiva o
digestiva crénica®.

Cada vez es mds habitual encontrar
formas asintomdticas a pesar de estar
activa la enfermedad, especialmente
durante la adolescencia y en adultos
jévenes. La presencia de otros casos en
la familia ayuda a orientar y acelerar el
diagnéstico. La enfermedad celiaca es
una enfermedad autoinmune de base
genética de elevada penetrancia y con un
muy elevado porcentaje de infradiagnds-
ticos (90 % de celiacos sin diagnosticar).
Se debe realizar un estudio familiar,
buscando casos potenciales o manifies-
tos, que eran previamente desconocidos
en el momento del diagnéstico del caso
indice(®.

Por todo lo anterior, se necesita una
mayor conciencia y conocimiento de la
enfermedad celiaca como un problema



Tabla Il. Manifestaciones digestivas y extradigestivas de la enfermedad celiaca (EC)

Manifestaciones digestivas

Diarrea crénica o intermitente
— Dolor abdominal

— Estrefiimiento crénico

— Distensién abdominal

— Vomitos y/o nauseas recurrentes

— Dispepsia

Manifestaciones extradigestivas

Crecimiento
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estos criterios se pueden aplicar tam-
bién en pacientes asintomdticos y/o con
sintomatologia extradigestiva, como se
recoge en el posicionamiento(®).

Se considera seguro y preciso un
diagnéstico sin biopsia intestinal en
nifios con titulos de IgA-TGA 210 veces
el limite superior de la normalidad y,
posteriormente, [gA-EMA positivos en
una segunda determinacién®.

Esta indicado derivar a un especia-

— Pérdida de peso
— Fallo de medro
— Talla baja

Dermatoldgicas: por
malabsorcién de vitamina A
y complejo B

— Dermatitis herpetiforme (autoinmunidad

epidérmica mediada por transglutaminasa 3)

— Estomatitis aftosa recurrente
— Hiperqueratosis folicular

— Dermatitis
Sexuales: disfuncion — Amenorrea
hipotalamo-hipofisaria por — Pubertad tardia
malnutricion — Infertilidad
Musculares: por malnutriciéon, = — Sarcopenia
secundario a la malabsorcién — Debilidad

— Atrofia muscular

Neurolégicas

— Neuropatia periférica

— Ataxia (déficit de vitamina B12 y tiamina)

— Dafio de cordones posteriores medulares
y cerebelar

— Neuropatias inmunomediadas

— Fatiga crénica

— Irritabilidad
Osteoarticulares: por déficit — Artritis
de mineralizacién ésea, por — Artralgias

una malabsorcién de calcio
y vitamina D

— Osteopenia/osteoporosis
— Fracturas de repeticién

— Defectos en el esmalte dental

Hematolégicas: por déficit
de vitamina K o trombopenia
por déficit de folatos

— Anemia ferropénica croénica
— Hemorragias
— Petequias

Edemas por hipoproteinemia

Modificado de: Guia para el diagndstico y seguimiento de la enfermedad celiaca
en Andalucia. Servicio Andaluz de Salud. Consejeria de Salud y Consumo. Junta de
Andalucia. 2023; y Husby S, Koletzko S, Korponay-Szabé I, et al. European Society
Paediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition Guidelines for Diagnosing Coeliac
Disease 2020. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2020; 70: 141-56.

de salud comin que sirva para reducir
la carga innecesaria de esta enfermedad.

Pruebas complementarias

Serologia

En los ultimos afos se ha reconocido que
es seguro y preciso realizar el diagnos-
tico basandose solamente en la serologia,
reservando las biopsias para casos selec-
cionados.

Para el estudio inicial mas preciso y
coste-efectivo, se recomienda la medi-
cién total de IgA y de anticuerpos IgA
anti-transglutaminasa 2 (IgA-TGA).
Un nivel mayor de anticuerpos se ha
asociado con mayor dafio histopatold-
gico®. No es necesario medir inicial-
mente IgA anti-endomisio (IgA-EMA)
ni anticuerpos IgG anti-péptidos de
gliadina desamidada (IgG-DGP).

Recientes estudios confirman que

lista de gastroenterologia infantil desde
Atencién Primaria a todo paciente
pedidtrico que cumpla los criterios sero-
16gicos para confirmar el diagndstico de
sospecha.

Limitaciones de las pruebas serolé-

gicas®):

* Requiere estandarizacién, ya que

existen variaciones entre diferentes
pruebas y/o entre laboratorios.

Requiere que se siga una dieta que
incluya gluten. En los dltimos afios
ha surgido la “moda” de adoptar una
dieta exenta de gluten (DSG) sin
indicacién médica. Esto ha creado dos
grupos de individuos, aquel con una
dieta estricta sin necesidad médica y
aquel que podria beneficiarse de esta,
pero estd sin diagnosticar. Los bene-
ficios de una DSG en pacientes sin
EC ni intolerancia al gluten no estin
claros e incluso se han identificado
algunas desventajas. Seguir esta dieta
restrictiva y costosa innecesariamente
crea un desafio para los médicos para
diagnosticar correctamente la EC®).
Por lo que, para que este estudio tenga
valor, se deberd comer una determi-
nada cantidad de gluten durante, al
menos, las 6 semanas previas a la
extraccion analitica.

Siempre se debe realizar con una
cuantificacién de IgA sérica total.

Falsos negativos: dermatitis herpe-
tiforme, tratamiento con inmunosu-
presores...

Falsos positivos: diabetes mellitus
tipo 1, infecciones...

Biopsia intestinal

Se recomienda realizar biopsia intes-

tinal en los siguientes casos®):

* Titulos de IgA-TGA positivos, pero

<10 veces el limite de normalidad
(independientemente de la positividad
de los IgA-EMA) para evitar el
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riesgo de falsos positivos. En caso
de discordancia entre niveles de
IgA-TGA vy la histopatologia, se
recomienda repetir la biopsia.

* Titulos de IgA-TGA =10 veces el
limite superior de la normalidad,
pero con IgA-EMA negativos.

* Individuos con déficit de IgA sérica
total, independientemente de los
IgG-TGA, IgG-EMA ¢ IgG-
DMG.

* Individuos con diabetes mellitus
tipo I asintomaticos, aunque presen-
ten cifras de IgA anti-T'G2 superio-
res a 10 veces el LSN para el labora-
torio y los IgA EMA positivos.

Para que una biopsia sea fiable,
debe cumplir unos criterios de calidad.
El informe histopatolégico debe estar
estandarizado y debe describirse el
grado de lesién segin el sistema mds
utilizado actualmente, como son los
“criterios de Marsh”®), descritos en
1992 y actualizados por Oberhiiber(®)
en 1996. Incluyendo una descripcién
de la orientacidn, la evaluacién de las
vellosidades y de las criptas, la relacién
vellosidad/cripta y el nimero del infil-
trado linfocitario hallado. Los informes
anatomopatoldgicos incompletos deben
rechazarse, sobre todo, si no se especi-
fica lo anteriormente citado y no figura
el inmunofenotipo de linfocitos intrae-
piteliales(10),

Estudio genético

No es obligatorio un estudio de
HLA si cumple los criterios serolé-
gicos. Presentar HLA-DQ2 + HLA-
DQS8 negativo indica muy bajo riesgo de
padecer EC. No obstante, un resultado
positivo no confirma la enfermedad.
Actualmente, las guias aconsejan reser-
var el estudio genético para el cribado
de la EC(®). Las recomendaciones de
cribado en el nifio en funcién al riesgo
genético se recogen en la tabla ITI, y en
el algoritmo 2 (v. al final del articulo) se
incluye el nuevo algoritmo diagndstico
para el cribado de la EC en pacientes
pedidtricos.

Prueba de supresion y provocacion

Prueba de supresion

A veces, en casos seleccionados y escasos,
tenemos que recurrir al diagnéstico a través
del tratamiento.

PEDIATRIA INTEGRAL

Tabla Ill. Recomendaciones de cribado en el nifio en funcion del riesgo genético

de enfermedad celiaca

Riesgo alto DR3-DQ2/DR3-DQ2 (DQ2.5/DQ2.5) Serologia anual hasta los
DR3-DQ2/DR7-DQ2 (DQ2.5/DQ2.2) 12 afios y, posteriormente,
cada 2 afios
Riesgo DR7-DQ2/DR5-DQ7 (DQ2.2/DQ7) Serologfa anual hasta los
intermedio (DQ2.5 trans) 6 afos y, posteriormente,
DR3-DQ2/otro (DQ2.5/-) cada 2 afios
DR3-DQ2/DR4-DQ8 (DQ2.5/DQ8)
DR7-DQ2/DR4-DQ8 (DQ2.2/DQ8)
DR4-DQ8/DR4-DQ8 (DQ8/DQA8)
DR4-DQ8/otro (DQ8/otro)
En caso de DQ2 o DQ8 positivo sin
haplotipo extendido
Riesgo bajo DR7-DQ2/DR7-DQ2 (DQ2.2/DQ2.2) Serologia a los 3, 6, 10 y

DR7-DQ2/otro (DQ2.2/0tro)

14 afios

Modificado de: Guia para el diagndstico y seguimiento de la enfermedad celiaca
en Andalucia. Servicio Andaluz de Salud. Consejeria de Salud y Consumo.

Junta de Andalucia. 2023.

Cuando se tiene una gran sospecha
clinica, pero se trata de casos con sero-
logia negativa y/o marcadores genéticos
negativos y/o biopsias duodenales con
cambios minimos o enteritis linfocitica
limitrofe (<25 %), etc., se podria propo-
ner la realizacién de una DSG®O),

Para que esta tenga valor diagnés-
tico, debe realizarse durante un minimo
de 6 meses, preferiblemente un afio, con
controles clinicos y analiticos, antes y
después de la retirada del gluten. Esta
DSG debe ser estricta, evitando conta-
minaciones inadvertidas y todo tipo de
transgresiones dietéticas®).

Con dicha dieta de prueba, en la
mayoria de los casos, se produce una
mejoria clinica significativa, con desa-
paricién de la mayoria de las molestias,
que se confirma ademds con una mejoria
o normalizacién de la mayor parte de
las alteraciones analiticas, previamente
existentes.

Prueba de provocacion
Estd indicada en los siguientes casos(®):

* Inicio de DSG por parte del paciente
por iniciativa propia, sin indicacién
médica.

* Diagnéstico dudoso, con clinica com-
patible, pero resultado serolégico,
histolégico o genético negativos.

Se debe realizar bajo supervisién
médica. La ingesta diaria normal de
gluten se estima entre 5-15 g al dia.
Se recomienda comenzar con cantida-

des pequefias (3-5 g, equivalente a una
rebanada de pan) y aumentar hasta can-
tidad normal segin tolerancia. Se reali-
zard un seguimiento clinico y analitico,
monitorizando los niveles de I[gA-TGA
(IgG-TGA en caso de déficit de IgA)
al mes y, posteriormente, cada 3 meses
hasta completar 12 meses. En caso de
aparicién de sintomatologia compatible
y/o positivizacion seroldgica, se realizard
el diagnéstico de EC en funcién de los
criterios citados anteriormente. En caso
contrario, tras 12 meses se podria liberar
la dieta completamente(?),

Cribado de la enfermedad
celiaca

Existen unos grupos de riesgo que, aun-
que no presenten ninguna sintomatologia,
presentan un mayor riesgo de desarrollar
la EC.

Se recoge en el algoritmo 2 el cribado
para la EC en los grupos de riesgo.
No se recomienda el cribado de la

EC de forma universal en la pobla-

cién, solamente en los individuos que

se incluyen en los siguientes grupos de
riesgo(l):

* Familiares de primer grado con EC
o familiares de segundo grado si hay
m4ds de dos afectos. Se realizard en
el momento que se diagnostique la
enfermedad en el caso indice o en
torno a los 12 a 18 meses de vida una
vez introducida la ingesta de gluten.



Consiste en la determinacién de:
tipaje HLA (HLA-DQ2 + HLA-
DQ8), IgA-TGA e IgA sérico total.
Segun los resultados tenemos las
siguientes situaciones:

HLA e IgA-TGA negativos: no
precisa seguimiento, salvo apari-
cién de sintomatologia sugestiva

de EC.

IgA-T'GA positivos, independien-
temente del tipaje HLA: descartar
EC siguiendo el algoritmo diag-
néstico de la poblacién general.

HLA de riesgo con IgA-TGA
negativos: tienen riesgo de desa-
rrollar la enfermedad y precisan
controles analiticos seriados. En
los adultos, los controles se rea-
lizardn cada 2-3 afios. En la ta-
bla III se incluyen los haplotipos
de HLA vy las recomendaciones
para los controles posteriores en
los nifios segun el riesgo genéti-
co, adelantdndose si aparicién de
sintomatologia compatible.

Personas con alteraciones cromosé-
micas: sindrome de Down, Turner o
Williams. Se debe seguir el mismo
algoritmo que el de pacientes con
familiares de primer grado con EC.

Patologias autoinmunes: diabetes
mellitus tipo 1, hepatitis autoin-
mune, tiroiditis autoinmune. En
estos pacientes se debe determinar
IgA sérico total e IgA T G2, sin ser
necesario tipificar el HLA. Se plan-
tean dos situaciones:

IgA-TGA positivo: descartar EC
siguiendo el algoritmo 1.

IgA-TGA negativo: tienen ries-
go de desarrollar Ia EC y precisan

controles analiticos periédicos.

Individuos con déficits selectivos de
IgA. Se debe determinar el tipaje
HLA:

HLA-DQ2/DQS8 negativo: es
improbable el desarrollo de EC;
no precisa control salvo aparicién
de clinica compatible.
HLA-DQ2/DQ8 positivo. Me-
dir IgG-TGA e IgG-DMG; si
alguno es positivo, continuar
con el algoritmo general para es-
tudio de EC (Algoritmo 1) y, si
es negativo, controles analiticos
periddicos.

Grupos especiales

El diagnoéstico y seguimiento en pacientes
que pertenecen a grupos especiales difiere
al resto de la poblacion de celiacos.

Déficit selectivo de IGA

Es la inmunodeficiencia primaria
mis frecuente, caracterizada por unos
niveles bajos de IgA con niveles nor-
males del resto de inmunoglobulinas
(IgG, IgE e IgM). Se define como nive-
les de IgA sérico inferiores a 7 mg/dL
en pacientes mayores de 4 afios. La
mayoria de los pacientes permanecen
asintomdticos. Sin embargo, hasta el
30 % presentan infecciones respirato-
rias o del tracto intestinal de repeticidn,
con predisposicién a presentar atopia y
asma. La mayoria de los casos son espo-
rddicos, pero pueden ser secundarios a
medicamentos o infecciones viricas. No
existe un tratamiento especifico, sino
el de las complicaciones. La concurren-
cia con enfermedades autoinmunes es
comun, en hasta el 20-30 %, enferme-
dad de Graves, diabetes mellitus tipo
1y EC02),

En los pacientes con EC y déficit
selectivo de IgA, la medicién serols-
gica de los anticuerpos IgA-TGA e
IgA-EMA no es valorable, dando fal-
sos negativos. Por esto, es imprescin-
dible en todos los pacientes, extraer en
toda sospecha niveles séricos de IgA
total1,6,12,13),

Se sabe que existe una correlacién
entre los niveles de IgA-TGA yla gra-
vedad de los cambios histolégicos en
la mucosa intestinal de los individuos
con EC. No obstante, esta correlacién
no se ha establecido con los niveles de
IgGa4).

El control y seguimiento de estos
pacientes consiste en la medicion anual
de IgG-TGA e IgG-DGPyy, si presen-
tan elevacion, es obligatorio realizar una
biopsia intestinal para poder establecer
el diagnéstico de EC).

Diabetes mellitus tipo 1 (DM1)

Los pacientes con DM1 tienen entre
un 3-10 % mayor riesgo de padecer EC
que la poblacién general, ya que com-
parten una base genética comuin (haplo-
tipo HLA DQ2/DQ8). Ademis, estos
pacientes presentan un mayor riesgo
de presentar retinopatia (58 % frente a
25 %) y nefropatia (42 % frente a 4 %).
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La mayoria son asintomdticos, pero
pueden debutar con dificil control de
sus glucemias en pacientes previamente
controlados. Una dieta exenta de gluten
disminuye los episodios de hipogluce-
mia y previene el dafio de la mucosa
intestinal. Por esta razén, se recomienda
el cribado de EC en todo paciente con
DM1, con determinaciones anuales de
IgA-TGA desde el debut. Una vez lle-
gada a la edad adulta, los controles se
pueden espaciar a cada 2 afios y, poste-
riormente, cada 5 afios(13),

En caso de presentar niveles de IgA-
TGA elevados y/o IgA-EMA positi-
vos, a pesar de ser >10 veces el limite
superior a la normalidad, es necesario

realizar biopsia intestinal en pacientes
con DM1(,6),

Otras enfermedades autoinmunes

Tiroiditis de Hashimoto, enferme-
dad de Graves y hepatitis autoinmune
son otras enfermedades autoinmunes
que presentan mayor riesgo de padecer
EC, por lo que también se recomienda
la medicién periédica de IgA-TGA y
posterior biopsia intestinal, si presentan
210 veces el limite superior de la nor-

malidad con IgA-EMA positivos(:6).

Dermatitis herpetiforme

Se considera “la enfermedad celiaca
delapiel”, ya que su existencia solo apa-
rece en individuos celiacos y, por tanto,
desaparecen las lesiones por completo
con la DSG, que constituye su dnico
tratamiento. Las lesiones cutdneas pue-
den reaparecer en pacientes que tienen
en apariencia un buen seguimiento de
la DSG, por transgresiones de la dieta,
tanto voluntarias como inadvertidas.
Suelen tener un predominio por zonas
de roces y presentan una distribucién
simétrica por lo general, afectando
simultineamente a ambos brazos o
piernas, aunque pueden aparecer en
cualquier parte del cuerpo donde se
manifiesta con intenso picor®.

Tratamiento y seguimiento

Asegurar la adherencia a la dieta sin gluten
y la deteccion de trasgresiones es un reto
para pediatras de Atencion Primaria.

El Gnico tratamiento existente en la

actualidad es la dieta exenta de gluten de
por vida. Los efectos de la DSG apare-
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Tabla IV. Criterios de derivacion bidireccional entre Atencion Hospitalaria y Atencién Primaria en la enfermedad celiaca

Derivacion a Atencion Primaria

— Enfermedad controlada y no incluida en las situaciones

consideradas especiales

— Informe clinico del pediatra gastroenterélogo en el que conste
debut de enfermedad, serologia y/o endoscopia, despistaje
en familiares, adherencia a la dieta, estado vacunal,
comorbilidades y situacion clinica y serolégica actual

— Conocimiento por parte del equipo de Atencién Primaria
(pediatra, enfermeria) de las recomendaciones de seguimiento

y de la dieta sin gluten (DSG)

— Accesibilidad a la unidad de gastroenterologia pediatrica
— Consensuado con el paciente y su familia

Derivacion a Atencion Hospitalaria

— Problemas con la dieta: incumplimiento de causa

psicosocial, falta de adherencia a la dieta o dieta

nutricionalmente inadecuada, necesidad de asesoramiento
por una unidad de nutricién y/o dietista

— Desarrollo de comorbilidades: diabetes mellitus tipo 1,
patologia tiroidea o hepatitis autoinmune

— Reaparicion de sintomatologia del debut, nuevos sintomas
o retraso del crecimiento y/o desarrollo

— Positivizacion de la serologia, sin evidencia clara de

transgresion dietética

Modificado de: Roman E, Barrio J, Cilleruelo ML, et al. Aplicacion racional de las recomendaciones ESPGHAN 2022 del seguimiento
del paciente celiaco pediatrico: documento de consenso de sociedades cientificas (SEGHNP, AEPap, SEPEAP, SEEC, AEG, SEPD,
SEMFYC, SEMG y SEMERGEN). Anales de Pediatria. 2024; 101: 267-77.

cen tras unas semanas de cumplimiento

correcto a nivel clinico y analitico. No

obstante, la histopatologia puede tardar
en recuperarse y normalizarse incluso
afios®.

Hay muchos trabajos, ain en fase
de investigacién, con posibilidades de
futuro. Los ensayos clinicos més prome-
tedores estdn investigando el tratamiento
no-dietético para los pacientes con EC,
pero aun asi el mas avanzado sigue en
fase IT1?. Clasicamente, el diagnéstico
se ha basado en la clinica, la serologia y
el estudio histopatolégico. En los ulti-
mos afios ha surgido un nuevo enfoque
sin biopsia en pacientes seleccionados.

El seguimiento del paciente diagnos-
ticado de EC se debe realizar de manera
coordinada entre el pediatra gastroente-
rélogo y el de Atencién Primaria (PAP)
(v. Algoritmo 3 al final del articulo).

Se recomienda una primera visita
al pediatra gastroenterdlogo entre 3 y
6 meses tras el diagndstico. Posterior-
mente, cada 6 meses hasta negativi-
zacién de los anticuerpos IgA-TGA y
luego anualmente(9). En cada revisién,
se debe valorar:

* Sintomatologia digestiva o extradi-
gestiva.

* Antropometria completa.

+ Titulos IgA-TGA (IgG-TGA en
pacientes con déficit de IgA).

* Enla primera visita, estudio analitico
completo (vitaminas, 4cido félico,
inmunoglobulinas, perfil tiroideo,
férrico, hepitico, hemograma y coa-
gulacién). Cualquier anomalia se
debe investigar, tratar y seguir en
proéximos controles(16),
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Se considera controlada la EC,
cuando el paciente mantenga una
correcta adherencia a la DSG, haya
remitido la sintomatologia, negativi-
zado la serologia y revertido los déficits
nutricionales®. Una vez controlada, el
seguimiento se realizard por parte del
PAP, que derivara de nuevo si aparicién
de complicaciones o en alguna de las
situaciones recogidas en la tabla IV. Hay
evidencia de que un seguimiento incom-
pleto se asocia a una peor adherencia a la
DSGU6), A pesar de ello, hasta un 35 %
de los casos no acude a los controles pro-
gramados(12).

Seguimiento en Atencidn
Primaria: adherencia a la dieta sin
gluten

Ante la sospecha de EC, es necesario deri-
var siempre al paciente al gastroenterélogo
infantil para ampliar su estudio y confirma-
cion diagndstica.

Una vez confirmado el diagnéstico,
el PAP debe realizar una educacién
familiar inicial y valorar la necesidad
de derivar a una consulta de enfermeria
o de nutricién especializada.

La evaluacién del cumplimiento
de la dieta puede ser complicada. Hay
varias herramientas disponibles para
valorar la adherencia a la DSG: res-
puesta clinica, cuestionarios dietéticos,
marcadores serolgicos, biopsia intesti-
nal®), y métodos nuevos como la medi-
cién de péptidos de gluten en heces o
en orina, ain no validados. No hay
ninguna prueba que asegure comple-
tamente el cumplimiento de la DSG; ni

la ausencia de sintomas que justificaron
el diagndstico, ni la negatividad de los
anticuerpos garantizan que exista una
recuperacion de la mucosa intestinal,
cuya valoracién mediante las biopsias
es complicada y tampoco segura.

La forma de objetivar la adherencia
mis frecuentemente empleada son los
cuestionarios dietéticos (Tabla V) y la
medicién seroldgica. No obstante, la
determinacién de los IgA-TGA no es
lo suficientemente sensible para detectar
pequefias transgresiones dietéticas pun-
tuales (voluntarias o involuntarias)12.17),
En general, la persistencia de titulos
elevados de anticuerpos se interpreta
como una mala adherencia a la dieta.
De hecho, muchas veces se complica
y genera retraso en el diagndstico de
EC, cuando el paciente se somete por
diversos motivos a una DSG durante,
al menos, 6 semanas antes del andlisis
de sangre de serologia. Como resultado,
obtenemos unas cifras no precisas, y ter-
minamos en un diagndstico erréneo en
principio.

Un método mds novedoso es la
medicién de péptidos inmunogénicos
del gluten (GIPs) en orina o heces(16).
Los GIPs son pequeios fragmentos
de gluten (péptido G12 anti-33 mer
a-gliadina) resistentes a la digestion
gastrointestinal, que provocan reaccién
inmunotéxica de las células T12,17.18),
Una fraccién llega a la circulacién y se
excreta en orina (detectables mediante
tiras inmunocromatogrificas [IC])
o en heces (mediante ELISA o tiras
1C), siendo detectable tras 4-6 horas
de la ingesta y durante 24-36 horas.



Es altamente sensible, con un limite de
deteccién de 50 mg de gluten2). GIPs
positivos de manera repetida durante
varios dias seguidos se han correla-
cionado con dafio e inflamacién de la
mucosa intestinal(2.19), No obstante,
es necesaria mds informacién para
poder recomendar su uso de manera
rutinaria en el seguimiento de la EC.
Actualmente, son ttiles para ayudar en
la deteccién de transgresiones dietéti-
cas fuera de domicilio o involuntarias,
o en persistencia de sintomatologia o
elevacion serolégica a pesar de realizar
una DSG5),

Debemos recomendar también a los
familiares que contacten con asociacio-
nes de celiacos locales para una mayor
compresién de la enfermedad y acceso
al conocimiento a los posibles recursos
disponibles. En el enlace siguiente se
puede acceder a la clasificacién anual

de los alimentos de la Federacién de
Asociaciones de Celiacos de Espafia
(FACE) en funcién de su contenido en
gluten (dltima consulta 15-09-2024);
disponible en: https://celiacos.org/
tratamiento/clasificacion-de-los-ali-
mentos/.

También es papel del pediatra o
médico de Atencién Primaria, una
vez confirmado el diagndstico del
caso indice, evaluar y estudiar a los
familiares de primer grado, ya que
estos pasan a pertenecer a un grupo de
riesgo. Es frecuente que en los familia-
res, la serologia (herramienta principal
de seguimiento) se negativice, por la
disminucién en general del consumo
de gluten entre los convivientes de un
paciente celiaco. Ademds, la expresién
clinica que pudiera existir latente en
estos sujetos pasa a ser ain mds inad-
vertida.
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Transferencia a adultos.
Enfermedad celiaca en la
adolescencia

El proceso de transferencia de los adoles-
centes a adultos debe realizarse en una
época de estabilidad social y emocional.

Es un proceso que se debe realizar
de manera estructurada, individualizada
y coordinada entre el PAP, el médico
de familia, el paciente, sus familiares
y, en ocasiones, con enfermeria o un
nutricionista.

Los adolescentes deben estar lo sufi-
cientemente preparados y competentes
para la transicién. El proceso debe
comenzar desde los 14 hasta los 18 afios,
teniendo en cuenta en cada individuo la
madurez emocional y fisica, la actividad
de la enfermedad, la adherencia al tra-
tamiento, las comorbilidades y el apoyo
sociofamiliar. La transicién se realiza en

Tabla V. CDAT (Celiac Dietary Adherance Test)

2 3 4 5

;Te has encontrado con poca En ningln En pocos En algunos En muchos En todo
energia en las Gltimas cuatro momento momentos momentos momentos momento
semanas?
;Has tenido dolores de En ningln En pocos En algunos En muchos En todo
cabeza en las ultimas cuatro momento momentos momentos momentos momento
semanas?
Soy capaz de seguir la dieta Totalmente Parcialmente Término medio Parcialmente Totalmente en
sin gluten cuando como de acuerdo de acuerdo en desacuerdo desacuerdo
fuera de casa
Antes de hacer algo, Totalmente Parcialmente Término medio Parcialmente Totalmente en
valoro cuidadosamente las de acuerdo de acuerdo en desacuerdo desacuerdo
consecuencias
No me considero un fracaso Totalmente Parcialmente Término medio Parcialmente Totalmente en

de acuerdo de acuerdo en desacuerdo desacuerdo
;Qué importancia tiene para Muy Importante Término medio/  Poco importante Nada
tu salud la ingesta accidental importante no estoy seguro importante
de gluten?
En las dltimas cuatro 0 (nunca) 1-2 3-5 6-10 >10
semanas, ;cuantas veces has
comido a propésito alimentos
que contengan gluten?

Puntuacion

7 puntos Excelente adherencia
8-12 puntos Buena adherencia

13-17 puntos

Cumplimiento insuficiente o inadecuado

>17 puntos

Cumplimiento deficiente

Traducido de: Gtady K, Dardzi ska J, Guzek M, Adrych K, Matgorzewicz S. Celiac Dietary Adherence Test and Standardized Dietician
Evaluation in Assessment of Adherence to a Gluten-Free Diet in Patients with Celiac Disease. Nutrients. 2020; 12: 2300.
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Tabla VI. Pasaporte celiaco de transicion

Informe de transicion

— Diagnéstico: manifestaciones clinicas, alteraciones serolégicas y alteraciones
endoscopicas y genéticas en caso de haberse realizado

— Niveles serolégicos actuales y marcadores analiticos

— Tratamiento: fecha de inicio de la dieta sin gluten (DSG) y respuesta (tiempo
hasta normalizarse los marcadores serolégicos y la clinica)

— Grado de adherencia a la dieta: presencia o no de transgresiones y su frecuencia
— Pruebas complementarias realizadas: analitica, densitometria y endoscopia
— Antropometria completa y datos del desarrollo

— Calendario vacunal
— Comorbilidades
— Estado psiquico

— Antecedentes familiares y situacién del cribado de los familiares

Modificado de: Guia para el diagndstico y seguimiento de la enfermedad celiaca
en Andalucia. Servicio Andaluz de Salud. Consejeria de Salud y Consumo.

Junta de Andalucia. 2023.

el 4mbito hospitalario y extrahospitala-
rio, entre un especialista en gastroen-
terologia infantil y adultos, y entre un
PAP y un médico de familia(1,16:12),

Se recomiendan controles més fre-
cuentes en los meses previos a la tran-
sicién para asegurar la adherencia a la
DSG; ya que, en general, los adolescen-
tes suelen tener un menor cumplimiento
terapéutico que el resto del rango de
edades por varios factores, como la pre-
sién social, el deseo de independencia y
el deseo de “ser normales”, resultando en
un mayor nimero de transgresiones die-
téticas(12). Se trata de que el adolescente
celiaco se sienta mds responsable de su
enfermedad, ddndole las herramientas
para adquirir un comportamiento res-
ponsable y auténomo.

El papel del PAP previo a la tran-
sicién es: asegurar un diagnéstico
correcto; asegurar que el paciente
conozca su enfermedad y saber rea-
lizar una DSG correcta; informar al
paciente de las posibles complicaciones
en caso de mala adherencia a la DSG;
y realizar analitica de control(®). La
ESPGHAN®) recomienda recoger los
datos de cada paciente en un “pasaporte
celiaco” (Tabla VI). Este informe debe
recoger datos del diagndstico (como las
manifestaciones clinicas, alteraciones
analiticas y serolégicas, HLA y resul-
tado endoscdpico, si se han realizado)
de la DSG (fecha de inicio, grado de
cumplimiento, tiempo en normali-
zar alteraciones analiticas, nimero de
trasgresiones dietéticas), antropometria
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y desarrollo, pruebas complementarias
realizadas y resultados, calendario
vacunal, comorbilidades, repercusiéon
psico-social y antecedentes familiares

(de EC, patologias autoinmunes y cri-
bado)(12,15,16),

Impacto psicolégico y en la
calidad de vida

Tanto el diagnéstico de una patologia cré-
nica como la necesidad de adoptar una dieta
restrictiva presentan una fuerte carga sobre
la calidad de vida de los pacientes con EC.

La EC tiene repercusion en el estado
psiquico de los afectados y la calidad
de vida se haya claramente disminuida.
Tanto los factores fisioldgicos como los
socioambientales son responsables.

Mantener una dieta por el resto
de la vida puede significar un desafio
debido al control y la vigilancia conti-
nuos, el alto coste econémico y las res-
tricciones sociales, sobre todo durante
la adolescencial2). Esto, junto con la
sintomatologia fisica de la enfermedad,
tiene un impacto a nivel psicoldégico.
La prevalencia de ansiedad y depresién
es mayor en los pacientes celiacos que
en la poblacién general y, como conse-
cuencia, presentan una calidad de vida
disminuida0).

Los adolescentes con EC tienen
mayor riesgo de desarrollar trastornos
de la conducta alimentaria: dieta exce-
sivamente restrictiva por ansiedad por
la ingesta de gluten, transgresiones fre-

cuentes, mayor prevalencia de bulimia y
ayuno prolongado(1).

El papel del PAP es dar apoyo psi-
cosocial y educacién dietética, identi-
ficando si es necesaria la derivacién al
servicio de Salud Mental. La evalua-
cién en Atencién Primaria se realiza
mediante una serie de cuestionarios.
El CDAT (Celiac Dietary Adberance
72s¢)22) valora la adherencia a la DSG.
Actualmente, es el Uinico cuestionario
que se rellena por parte del paciente
que estd traducido al espafiol. Combina
cuestiones sobre la sintomatologia, con-
ducta, expectativas y conocimientos de
la enfermedad (Tabla V). Existen varios
cuestionarios para valorar la calidad
de vida; por ejemplo, el cuestionario de
salud SF-36 o su forma reducida, el
cuestionario de salud SF-121(23). Los
dos cuestionarios especificos de la EC
disponibles que han sido adaptados al
espafiol y validados son CDDUX y
CDPQOL@4.

En resumen, la enfermedad celiaca se
deberia de abordar desde varias perspec-
tivas: 1) clinica: sintomatologia y adhe-
rencia al tratamiento; 2) nutricional:
asesoramiento del estado nutricional y
crecimiento; 3) psicolégica: apoyo psico-
social y valoracién de la calidad de vida;
y 4) social: educacion de la sociedad para
mejor conocimiento de la enfermedad
y evitar aislamiento o rechazo de los
pacientes afectados(2).

Funcién del pediatra
de Atencién Primaria

* Conocer las formas de presentacién
clésica y no cldsica de la EC para
poder realizar un diagndstico precoz,
evitando potenciales comorbilidades.

* Realizar un seguimiento estrecho,
coordinado con el equipo de Gas-
troenterologia Pedidtrica, para ase-
gurar una buena adherencia a la dieta
y detectar complicaciones lo antes
posible.

* Seguir al paciente celiaco, no solo
desde el punto de vista nutricional
y médico, sino también psicosocial.

Conflicto de intereses

Todos los autores declaran que no
hay ningun conflicto de interés en la
elaboracién del presente manuscrito ni
fuente de financiacién.
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Bibliografia recomendada

Guia para el diagnéstico y seguimiento de la
enfermedad celiaca en Andalucia. Servicio
Andaluz de Salud. Consejeria de Salud y
Consumo. Junta de Andalucia; 2023.

Este documento trata de ser una herramienta atil
para todos aquellos especialistas implicados en la
atencién del paciente celiaco en el Servicio Anda-
luz de Salud. Tiene una vocacién eminentemente
prictica y la intencién de ser lo méds completo
posible englobando recomendaciones, basindo-
se en la evidencia actualmente disponible sobre
diagnéstico, cribado, tratamiento y seguimiento
del paciente celiaco.

Mearin ML, Agardh D, Antunes H,
Al-Toma A, Auricchio R, Castillejo G,
et al. ESPGHAN Position Paper on
Management and Follow-up of Children
and Adolescents with Celiac Disease.
Journal of pediatric gastroenterology and
nutrition. 2022; 75: 369-86.

Diez recomendaciones planteadas por un consenso
de expertos para el manejo y seguimiento de la
enfermedad celiaca en nifios y adolescentes tras
una revision de 164 publicaciones desde enero
2010y 2020.
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Caso clinico

Varoén preadolescente de 12 afios de edad en el momento
de la consulta.

Antecedentes familiares: primer hijo de padres no consan-
guineos, padre de 41 afios diagnosticado de dermatitis atopica
y psoriasis, madre de 40 afios diagnosticada de rinitis y asma
extrinseca alérgica, dispepsia pendiente de filiar. Tiene un her-
mano de 6 afos sano, intervenido de adenoides hace un afo.

Antecedentes personales: embarazo controlado, que cursa
sin incidencias y finaliza a término. Parto mediante ventosa.
Antropometria al nacimiento normal. Lactancia materna hasta
los 3 meses, mixta desde el 3° al 5° mes de nacimiento. Intro-
duccién de la alimentacion complementaria sin incidencias.
Introduccion del gluten sin precisar. Curvas de crecimiento
de peso y talla, oscilando sobre los percentiles 50 y 75,
respectivamente. Bronquiolitis con 5 meses y bronquitis de
repeticion los 3 primeros afios de vida. Dermatitis atopica,
hipertrofia adenoidea, prurigo y rinitis perenne con sensibili-
zacion a varios neumoalérgenos en seguimiento en la unidad
de alergologia infantil. Vacunado segtin calendario oficial de
Andalucia y las recomendaciones del Comité Asesor de Vacu-
nas e Inmunizaciones de la Asociacién Espafiola de Pediatria
(CAV-AEP), con pauta completa en todos los casos. Hace
4 afios, en estudio en reumatologia por artralgias inespeci-
ficas con ANA positivos que cedieron al afio de evolucién y
que solo precis6 tratamiento sintomatico y reposo relativo.

Enfermedad actual: consulta por presentar dolor abdo-
minal difuso de mas de un afio de evolucidn, localizado en
hemiabdomen derecho, no irradiado, de tipo opresivo, sin
predominio horario ni relacién con las comidas, pero mejora
con la deposicién, ocasionalmente nocturna, con flatulen-
cia y pesadez postprandial. Se asocia desde hace meses
con deposiciones diarreicas (blandas y espumosas tipo 6 de
Bristol) y urgencia defecatoria con sensacién de evacuacion
incompleta y tenesmo rectal de caracter intermitente. Tras
insistir en la anamnesis, refiere también desde hace meses
malestar general, halitosis y discreta pérdida de peso (se
constata de 800 gramos en 2 meses). Respecto a la ali-
mentacion, refiere que desde hace mas de un mes no toma
cereales, porque cree que le sienta mal, escasa ingesta de
frutas y verduras, leche, al menos, 1 litro al dia en el Gltimo
mes, también sin lactosa.

A la exploracién, presenta excelente estado general, buena
coloracién e hidratacién de piel y mucosas, y sin otros hallaz-
gos de interés salvo dolor abdominal generalizado a la pal-
pacién con aumento de borborigmo intestinal.

Antropometria: peso: 45 kg (p41, -0,22DE); talla: 154,5
cm (p57, 0,17DE); e indice de masa corporal: 18,85 (p37,
-0,33DE) (Carrascosa et al 2010).

Pruebas complementarias: se solicité desde Atencién Pri-
maria: coprocultivo, estudio de parasitos en heces, hemo-

grama, bioquimica general, ferritina, inmunoglobulinas y
determinacién de anticuerpos anti-transglutaminasa IgA
(ATA) e inmunoglobulina A total. Los resultados de todas
ellas fueron normales a excepcién de: AAT IgA >18 Ul/mL
(valores de referencia: negativo <7 Ul/mL, equivoco de 7-10
y positivo mayor de 10 U/ml). Estudio de parasitos en heces:
muestra artefactada. Phadiatop a antigenos alimentarios no
se realiza en Atencién Primaria a mayores de 4 afos.
Evolucion: ante los resultados y la persistencia de la cli-
nica, se remite a consultas externas de gastroenterologia
infantil del hospital de referencia para ampliacién de estudios
insistiendo que debe hacer una dieta normal que incluya
gluten. Juicio clinico en la derivacién: probable celiaquia.

Servicio de Gastroenterologia de su hospital de referencia:
se recibe en consultas externas 32 dias después, durante
este tiempo la familia sigue con dieta de exclusién de gluten
y lactosa por mejoria clinica a pesar de las recomendaciones
médicas de su pediatra. Se solicita ampliar el estudio analitico
con los siguientes resultados que se adjuntan: hemograma,
estudio de coagulacion, perfil bioquimico, iones, transamina-
sas e inmunoglobulinas (IgA, IgM, 1gG): normales; IgE total:
365,8 KU/L (VN 0-90). Parésitos en heces: negativo; mar-
cadores de enfermedad celiaca: persisten AAT IgA 6 Ul/ml;
anticuerpos antiendomisio: muestra insuficiente; PCR:
3,6 mg/L (VN <b5); Calprotectina <6 = mcg/g (VN <50);
Phadiatop a mezcla de cereales (Ac IgE, x20 que incluye
trigo, centeno, avena y arroz), asi como a olivo, alternaria,
alternata, lolium perenne: positivo; que se amplia al recibirlos
a multiples alimentos y nueva analitica. Estudio genético
pendiente. Impedanciometria y pHmetria esofagica: normal.

Juicio clinico: enfermedad celiaca versus alergia al trigo.

Evolucion: a los 15 dias se recibe en consultas de
Atencién Primaria, sigue el tratamiento con exclusién del
gluten y lactosa de la dieta y presenta resoluciéon completa
de la sintomatologia y se mantiene asintomatico. Acude para
revision y recogida de los segundos resultados solicitados en
atencion especializada, que son los siguientes: IgA: 99 mg/dL;
ATA: 0,9 u/mL (VN<7); nuevo Phadiatop a multiples
alimentos: leche de vaca (y sus fracciones proteicas), huevo
(y sus fracciones proteicas), leguminosas (soja, lentejas,
garbanzo negativo), frutos secos (IgE; fx1/fpl de cacahuete,
avellana, nuez de Brasil y almendra) negativa y Ac Trigo
semilla (IgE; f4) 0,42 y trigo cultivado (IgE; g15) positivo.
Estudio genético HLA de alta resolucién: NO presenta
ninguna de las combinaciones de alelos HLA de riesgo
de celiaquia (DQA1*01:02P: DQA1*; HLA- DQB1*06:02P
y HLA-DQB1*06:09P). Endoscopia digestiva alta: sin
hallazgos significativos.
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Algoritmo 1. Algoritmo para diagnéstico inicial de enfermedad celiaca en pacientes pediatricos

| | | |

—>‘ Medir IgA total + IgA-TGA ‘4—

‘ IgA-TGA positivo ‘4— —>‘ IgA-TGA negativo ‘

Y Y

‘ IgA total bajo ‘

Derivar a gastroenterologia
pediatrica

‘ IgA total normal ‘

Y

Derivar a ;Riesgo falso negativo?
‘ Titulos IgA-TGA ‘ gastroenterologia (dermatitis herpetiforme,
pediatrica tratamiento

inmunosupresor...)

Y Y l

210 veces el limite <10 veces el limite
superior de la superior de la

normalidad normalidad ! !
Y 7 Na SD
Y
‘ Medir IgA-EMA ‘ 1gG-TGA IgG-TGA
positivo negativo
Y
' onigerr 14
Considerar HLA
IgA-EMA IgA-EMA }_} Biopsia | <———
positivo negativo

Y

Enfermedad celiaca
descartada

‘ Enfermedad celiaca confirmada ‘

|gA-EMA: anticuerpos IgA antiendomisio; IgA-TGA: anticuerpos IgA antitransglutaminasa tisular;

IgG-TGA: Anticuerpos IgG antitransglutaminasa tisular.

Modificado de: Husby S, Koletzko S, Korponay-Szabé I, et al. European Society Paediatric Gastroenterology, Hepatology
and Nutrition Guidelines for Diagnosing Coeliac Disease 2020. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2020; 70: 141-56.

&9 Cuestionario de Acreditacion

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 formacidn continuada del sistema de acreditacidon de los profesionales sanitarios de caracter
Unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 70 % de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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Algoritmo 2. Algoritmo para el cribado de enfermedad celiaca (EC) en pacientes pediatricos

| || |
Y !

‘ IgA total IgA-TGA ‘ ‘ HLA DQ2/DQ8 IgA total IgA-TGA ‘ HLA DQ2/DQ8 I1gG-TGA ‘

Y Y
‘ HLA DQ2/DQ8 positivo ‘ ‘ HLA DQ2/DQ8 negativo ‘ ‘ HLA DQ2/DQ8 positivo ‘

! !

—>| IgA-TGA ‘ Improbable EC ‘ ‘ IgG-TGA/DGP ‘

Negativo ‘ Negativo ‘ ‘ Positivo ‘

Y

Estudio EC ‘ Sin controles, salvo clinica sugestiva ‘
Estudio EC

Controles analiticos periédicos segln

riesgo genético (Tabla Il1) €

|gG-DGP: anticuerpos IgG anti-péptidos de gliadina desamidada; IgA-TGA: anticuerpos IgA antitransglutaminasa tisular;
IgG-TGA: anticuerpos IgG antitransglutaminasa tisular. Modificado de: Guia para el diagndstico y seguimiento de la
enfermedad celiaca en Andalucia. Servicio Andaluz de Salud. Consejeria de Salud y Consumo. Junta de Andalucia. 2023.

Algoritmo 3. Algoritmo de elaboracion del grupo de trabajo en enfermedad celiaca SEGHNP

:}—» — Buena adherencia a la dieta sin gluten (DSG)
— Remisién clinica de la sintomatologia al diagnéstico (en sintomaéticos)

— Negativizacién de serologia
— Crecimiento y desarrollo normal
— Correccion de déficits nutricionales

Y

— Enfermedad controlada y

— Ausencia de situacién especial — Mal control

— Informe clinico por pediatra gastroenterélogo (debut, — Situaciones especiales (enfermedad
pruebas complementarias, cribado familiar, cumplimiento celiaca potencial, déficit de IgA)
DSG, vacunas, comorbilidades) — Otras comorbilidades (diabetes

— Conocimiento del equipo de Atencién Primaria de las mellitus tipo 1, enfermedades
recomendaciones de seguimiento de DSG (Pediatra de autoinmunes, cromosomopatia...)
Atencidén Primaria (PAP) y enfermeria)

— Accesibilidad a gastroenterélogo pediatrico

Y

S — Mal cumplimiento de la DSG Unidad de
Control — Desarrollo de comorbilidades astroenterologia
por PAP — Reaparicion de sintomas . E

S .. e e e ediatrica
— Positivizacién serolégica tras descartar trasgresion dietética P

Modificado de: Roman E, Barrio J, Cilleruelo ML, et al. Aplicacién racional de las recomendaciones ESPGHAN 2022 del
seguimiento del paciente celiaco pediatrico: documento de consenso de sociedades cientificas (SEGHNF, AEPap, SEPEAP,
SEEC, AEG, SEPD, SEMFYC, SEMG y SEMERGEN). Anales de Pediatria. 2024; 101: 267-77.
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Cuestionario de Acreditacion

A continuacion, 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 formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 70 % de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Enfermedad celiaca

17.

18.

19.

Con respecto alos criterios de deri-
vacién desde la Atencién Hospitala-
riaal pediatra de Atencién Primaria.
Uno de ellos es INCORRECTO:
a. Enfermedad controlada.

b. No se considera una situacién
especial.

c. Conocimiento por parte del
equipo de Atencién Primaria de
las recomendaciones de segui-
miento.

d. Accesibilidad a la unidad de gas-
troenterologia pedidtrica.

e. Saturacién de las consultas de
gastroinfantil.

Actualmente, con la disponibilidad
de recursos en Atencion Primariay
los protocolos establecidos, debemos
de DERIVAR un nifio ala unidad de

gastroenterologia infantil:
a. Cuando la serologia sea dudosa.

b. Cuando el HLA sea de alto
riesgo.

o

A peticién familiar.

d. A todos los pertenecientes a gru-
pos de riesgo.

e. En todos los casos de sospecha

de enfermedad celiaca.

Acude a nuestra consulta de Aten-
cién Primaria una adolescente
celiaca de 14 afios, diagnosticada
desde los 3 afios y en control y
seguimiento en nuestro hospital de
referencia y nuestras consultas. Nos
informa que va a pasar al cupo de
la médica de familia de sus padres.
Debemos elaborar un informe y/o
hoja de seguimiento de consulta que
INCLUYA:

a. Niveles serolégicos actuales y

marcadores analiticos.

Grado de adherencia a la dieta.
Comorbilidades.
Estado psiquico.
Todo lo anterior.

o a0 T

20. En el seguimiento del nifio celiaco,

21.

¢cé6mo comprobaremos el segui-

miento CORRECTO de la dieta

sin gluten (DSG)?

a. Realizacién de entrevista clinica
y encuesta dietética.

b. No hay ningtn test ni prueba

que asegure el cumplimento de
la DSG.

c. Los niveles de anticuerpos séri-
Cos.

d. Larealizacién periddica de biop-
sia intestinal.

e. Medicién de péptidos inmuno-
génicos de gluten en las heces o
la orina.

En la inmunodeficiencia de
IgA sérica, sefnale la respuesta
CORRECTA:

a. Eslainmunodeficiencia primaria
mds rara.

b. Se caracteriza por unos niveles
normales del resto de inmunog-
lobulinas.

c. Se define como niveles de IgA
sérico inferiores a 37 mg/dL en
pacientes mayores de 4 afios.

d. La serologia de anticuerpos
IgA-TGA (anticuerpos IgA
antitransglutaminasa tisular)
e IgA-EMA (anticuerpos IgA
anti-antiendomisio) hay que
determinarlos en muestras dife-
rentes por si da falsos negativos.

e. El control y seguimiento de
la enfermedad celiaca de estos
pacientes es por biopsia intesti-
nal.

Caso clinico

22.

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 consultas
externas de Digestivo.

23.

24,

b. Repetiria el estudio para confir-
maci6n de resultados y, en tanto,
realizaria tratamiento con dieta
sin gluten y sin lactosa.

c. Retirarel gluten de la dieta y cur-
sar nueva analitica para ver cémo
responde a ella.

d. Repetiria estudio de pardsitos
en heces (3 muestras diferentes)
y remitiria a consultas externas
de gastroinfantil sin dieta de
exclusién hasta confirmacién
diagnéstica.

e. Todas son correctas.

En el caso expuesto y ante la negati-
vidad de los anticuerpos antitrans-
glutaminasa en el segundo control,
¢qué actitud le parece mis ADE-

CUADA?

a. Insistir en remitir a la unidad de
gastroenterologia infantil y man-
tener dieta normal.

b. Hacer estudio de familiares de
primer grado.

c.  Suprimir gluten, pero no la lac-
tosa, y remitir a Urgencias para
confirmar diagnéstico.

d. Solicitar marcadores de enferme-
dad celiaca tipo IgG y anticuer-
pos antireticulina.

e. Solicitar un test de hidrégeno
espirado y repetir serologia.

¢EIHLA del caso clinico confirma

o descarta el diagnéstico de enfer-

medad celiaca? Sefiale la respuesta

CORRECTA:

a. En el momento del diagndstico.

b. Tiene alto valor predictivo posi-
tivo.

c. Habria que repetir cada 2-3 afios.
Solo se debe solicitar por encima
de los 6 afios de edad en asinto-
maticos.

e. En este caso hace improbable
el diagnéstico de enfermedad
celiaca.
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