
Enfermedad celiaca en la
población pediátrica
(Celiac disease in children)

Gabriela Jiménez-Arguedas

'" Enf. Crónic:~!3
IS5N 1409.00901200912'121115· \ lB
"'11 PtlHtric.a CQlllITiclnSl. "2009
A!lOciaci6<1 Cos!affitenllll de Ped;l'!T;'

o;] Resumen
la Enfermedad Celiaca es una inflamación crónica caracteri2ada por vellosidades
aplan¿:¡das en el intestino delgado que es inducida por proteínas ricas en glutamina
y profina del trigo, la cebada y el centeno, en personas genéticamente
susceptibles.

Se postula que la condición se desarrolló después de la segunda era del hielo en
el medio oriente cuando se inicia el cultivo de granos. la primera descripción de
la forma clásica fue en 1888 por Samucl Gee, pero no fue hasta 1950 que se
asoció al gluten.

Según estudios Norteamericanos y europeos. actualmente, la prevalencia varia
entre 1:300 a 1:80 niños. En Costa Rica no hay datos epidemiológicos y
probablemente está sub·diagnosticada.

L8I presentación clfnica es variable. Pueden ser desde asintomático hasta cursar
con un síndrome de malabsorción franco con diarrea persistente y falla para
progresar.

Si se sospecha, se pueden realizar estudios serológicos y posteriormente confirmar
el diagnóstico con biopsias de duodeno.

El tratamiento consiste en una dieta libre de gluten.
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o;] Abstraet

Celiac Diseasc is a chronic inflammation characterized by flat villi in the smaJJ
intestine triggered by proteins rieh on glutamine and prolins from wheat, rye and
barley in genetically susceptible persons.

lt has been postulated that this disease developed after the second ice age in the
Middle Eastern with the culture of grains. The first description of the cJassic form
was in 1888 by Samuel Gee. but it wasn't until the 1950's when it was Hnked
to gluten.

North American and European studies have reportad a prevalence that varies
between 1:300 a 1:80 children. In Costa Rica there are no demographic data and
it is probably under diagnosed.

Clinical presentation varies. The child can by asymptomatic or have a florid
malabsorption syndrome with diarrhea and failure to thrive.

lf suspected serology studies can be done and then duodenal biopsies should be
taken to confirm the diagnosis.

Treatment consists of a gluten free dieto
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La estimación de la prevalencia. en enfermedad
celiaca (EC), ha mejorado desde Que se utilizan
exámenes serológicos más confiables como el
anticuerpo transglutaminasa tisular lnmunoglobulina
A (lgA). Un estudio de prevalencia en Finlandia,
encontró Que 1 de cada 99 niños tenia EC (confirmado
por biopsia>. l4l Un estudio similar realizado en Italia
identificó una prevalencia de 1: 106. 1&\ Esta
enfermedad es menos frecuen1e en hispanos UIJ, sin
embargo en América latina no se conoce la
prevalencia. Un estudio serol6gico realizado en
donadores de sangre en México encontró una
prevalencia de hasta 1:37 (11, estos casas no fueron
confirmados por biopsia, sin embargo evidencia que
probablemente no se sospecha lo suficiente. En
lugares como Asia y África central es rara. El mayor
número de casos reportados con sero\ogla positiva,
en niños. de hasta 5.6% se registra en Saharawi
(África del oeste). HI

&'] Etiología

la EC se desarrolla en huésped con predisposición
que se expone a un factor ambiental desencadenante.
1
'

,81

Los cereales se cultivan en todo el mundo y son
un componente importante de la dieta en humanos,
La Inflamación en EC depende de la exposIción a
prolaminas Que se encuentran en el trigo. la cebada
y el centeno, El gluten es una masa hulosa
conformada por proternas de depósito que tienen
una química compleja y son responsables de las
propiedades para hornearse del trigo. (1,11

Es un trastorno familiar, parientes de primer
grado tienen de un 5 a un 10% mayor riesgo que la
población general de desarrollar EC.IWl Estudios en
gemelos monocigotos han demostrado una
concordancia de hasta un 85%. tI. tl Comparada
con otras enfermedades multifactoriales es una de
las que presenta más concordancia (Diabetes Tipo I
36%, Crohn 33%, Esclerosis Múltiple 25%).
Análisis genéticos la asocian fuertemente a los
genes HLA-OQ, Cerca del 95% con EC expresan
HLA-OQ2, la mayorfa del restante 5% expresa HlA'
008. Sin embargo, hasta un tercio de la población
general porta el HLA-OQ2, lo que sugiere que el
HlA es parcialmente la causa de esta condición.

&'] Fisiología

En la fisiopatolog(a de la EC intervienen 3
procesos. Primera, los péptidos de gluten atraviesan
el epitelio hasta la lámina propia por tres rutas. Se
ha descrito que en esta patologre la permeabilidad
intestinal está aumentada lo que facilita el paso

paracelular de estas proternas. La segunda ruta es
transcelular, Interteron gamma dependiente, la
tercera vía es por retrotrancitosis, ésta consiste en
Que la 19A secretora transporta los péptidos de
gluten intactos hacia la lámina propia. III

El segundo mecanismo es la modificación y
presentación del gluten. La nansgllJtaminasa tisular
es una cnlima, calcio dependiente, que se libera
durante la inflamación. Su actividad y expresión
está aumentada en pacientes con EC. Esta enzima
al deaminar la g!utamina y formar ácido glutámico,
hace que los péptidos de gluten se llenen de cargas
negativas y esto hace que calcen mejor en el OQ2 y
008. las células dendrrticas a su vez presentan los
péptidos de gluten (unidos al HlA 002 Y DOS) ante
los linfocitos T, CD4, 1$1

Una vez activados, los linfocitos T C04 producen
varias citoquinas proinflamatorias (IL 6. IL 18. IL 21.
interter6n gamma e interferón alfa) que disparan una
serie de de mecanismos Quedañan el tejido. Aumentan
la secreción de metaloproteinasas e incrementan la
citotoxicidad de los I1nfocitos intraepiteliales Que
llegan a producir apoptosis de 105 enterocitos y
aplanamiento de las vellosidades. 181

&'] Manifestaciones clínicas

Característicamente la EC se presenta desde la
infancia y antes de la edad escolar. Signos y
sfntomas de malabsorción inician meses después
de la intraducción de gluten en /e dieta. los niños
pueden tener: diarrea. vómito, distensión abdominal,
falla para progresar, constipación y dolor abdominal.
12,11 Casos que cursan con enteropatfa severa se
manifiestan con otros sintomas como hipotoofa,
hipoproteinemia, deshidratación. hipocalemia e
hipoprotrombinemia.

Los niños mayores pueden tener manifestaciones
no gastrointestinales como: baja talla. retraso
puberal, hipoplasia der esmalte dental. anemia
ferropénica y osteoporosis. Entre más grande el
paciente mas difusos los síntomas. hasta pueden
llegar a no tener manifestaciones gastrointestinales
13.8,101

En los últimos años se ha visto que la presentación
clásica de síndrome de malabsorción es menos
frecuente. Varios parses han reportado que los
s(ntomas son mas leves y la edad de diagnóstico es
mayor 18, 1!l.

Esta enfermedad se asocia 8 enfermedades
autoinmunes y no autoinmunes. En la literatura se
mencionan: diabetes tipo 1 'hasta un 8% tiene
cambios intestinales sugestivos de fe), tiroiditis
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autoinmune. Sfndrome de Down (5-12%). Srndrome
de Turner (4.1-8.1 %), Sindrome de Williams {8.2%)
Ut! V deficiencia selectiva de IgA {2% de pacientes
con EC). 11J.1.l

Dentro de' diagnóstico diferencial se deben
considerar otras enfermedades Que se pueden
reportar como ee y que cursan con atrofia parcial
de las vellosidades. Entre ellas están: alergia e
intolerancia a la proteína de vaca. gastroenteritis
infecciosa, enfermedad de Crohn. gastroenteritis
eosinofl1ica. giardasis. sobrecrecimlento bacteríano,
drogas y radioterapia. tel

ltj Diagnóstico

El primer paso para el diagnóstico es sospecharlo.
Se recomienda considerar Ee en el diagnóstico
diferencial de niños con falla para progresar y diarrea
persistente. t3! T ambién se sug iere busca rl a en
pacientes con dolor abdominal recurrente, vómito y
constipaCión ó en niños con manifestaciones no
gastrointestinales como dermatitis herpetiforrne.
osteoporosis, baja talla. retraso puberal. anemia
ferropénica resistente al tratamiento e hipoplasia
del esmalte dental de los dientes permanentes. En
pacientes asintomáticos pero con patolog(as Que se
asocian a EC la recomendación es hacerles
exámenes a partir de los 3 años y por lo menos 1
año de consumir una adeCuada dieta Que contenga
gluten. 13.

ActLJalmente para el diagnóstico se hacen
exámenes serológicos y los resultados positivos
posteriormente se confirman con biopsias de
duodeno. Cl5.1~. Dos anticuerpos son los más
utilizados anti-endomisio IgA y anti-transglutaminasa
tisular 19A. Éstos tienen una sensibilidad del 86­
100% ¡media 95%) y del 61·100% {media 8704}
respectivamente. 111. El anticuerpo anti- gliadina IgA
por tener una precisión inferior ya no está
recomendado para el tamizBje por EC.

Por la asociación de EC y deficiencia de IgA
mencionada anteriormente y como ambos
anticuerpos son IgA se sugiere medir los niveles de
IgA ya que esto ayuda a interpretar los resultados.
Por ejemplo, en un paciente con cJ{nica sugestiva
con anticuerpos normales y niveles de IgA bajos se
sugiere repetir los anticuerpos y en esta segunda
ocasión medir anti-transglutaminsa IgG.

Para confirmar el diagnóstico el consenso es que
s610 se puede hecer con biopsias de duodeno. El
paciente debe ser referido a un Gastroenter610go
Pediatra para que valore el niño. reaJíce la endoscopla
y tome ai menos 4 biopsias de duodeno da diferentes
sitios. Esto debido a que la enfermedad afecta la

muCosa en parches (hay zonas con mucosa normal
y otras zonas con mucosa afectadal. Siempre se
debe incluir al menos una biopsia del bulbo duodenal
1181. En un paciente con alta sospecha clrnica pero
serologra negativa se debe considerar realizar una
gastroscop(a y tomar biopsias para descartar o
confirmar el diagnóstico. No se recomienda iniciar
una diete libre del gluten sin antes haber confirmado
el diagnóstico histolológicamente.

En la histologfa el patólogo busca las lesiones
características Que varian de lesiones infiltrativa con
un aumento en número de linfocitos intraepiteliales
con vellosidades normales, hasta una mucosa
completamente plana. Para determinar la severidad
se utiliza la clasificación de Marsh. IIl1t

la detección de Jos HlA DQ2 V ooa se utiliza
por su alto valor predictivo negativo para descartar
la enfermedad. pero no ti ene un papel en diagnóstico
de la misma. Principalmente se utiliza en pacientes
con familiares de primer grado enfermos o Que
tienen enfermedades asociadas como Diabetes tipo
1 ¡Sl. Hasta un 40% de la población caucásica porta
HLA 002 o OQS por lo que el resultado es de poca
utilidad si es positivo. ti!

ltI Tratamiento

él único tratamiento probado es una dieta de por
vida libre de gluten 11.2.31. Todos los medicamentes
y alimentos Que contengan o estén contaminados
con trigo. cebada y centeno deben ser eliminados.
la contaminación con gluten no se puede evitar al
100 %. un estudio a doble ciego. placebo controlado
determinó que hasta 10mg de gluten pueden ser
bien tolerados pero 50mg son dañinos 1201.

la posibmdad de consumir avena es contrOversial.
En la taxonomía pertenecen a la misma subfamilia
pero a una tribu diferente. Es segura en algunos
casos hasta 5 años después de estarlo consumiendo
1211 pero hay estudios Que reportan células T
intestinales que reaccionan ante la avenina l22.231 •
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