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M Resumen

La Enfermedad Celiaca es una inflamacién crénica caracterizada por vellosidades
aplanadas en el intestino deigado que es inducida por proteinas ricas en glutamina
y prolina de! trigo, la cebada y ei centeno, en personas gendticamente
susceptibles.

Se postula que ia condici6n se desarroild despugs de l2 segunda era del hielo en
el medio oriente cuande se inicia el cultive de granos. La primera descripcidn de
la forma cldsica fue en 1888 por Samue) Gee, pero no fue hasta 138580 que se
asocid al gluten.

Segun estudios Norteamericanos y eurgpeos, actualmente, la prevalencia varia
entre 1:300 a 1:80 nifios. En Costa Rica no hay datos epidemiolégicos y
probablemente esta sub-diagnosticada.

La presentacion clinica es variable, Pueden ser desde asintomatico hasta cursar
con un sindrome de malabsorcidén franco con diarrea persistente y falla para
grogresar.

Si se sospecha, se pueden realizar gstudios seroldgicos y posteriormente confirmar
el diagndstico con biopsias de dugdeno.

El tratamiento consiste en una dieta tibre de gluten.

Descriptores: enfermedad célica, poblacién pediatrica, ghuten.

M  Abstract

Celiac Disease is a chronic inflammation characterized by flat villi in the smail
intestine triggered by proteins rich on giutamine and proting from wheat, rye and
barley in genetically susceptitie persons.

It has been postulated that this disease developed after the second ice age in the
Middie Eastern with the culture of grains, The first description of the classic form
was in 1888 by Samuel Gee, but it wasn *t until the 1950 s when #t was finked
to gluten.

North American and European studies have reported a prevatence that varigs
between 1:300 & 1;80 children. In Costa Rica there are no demographic data and
it is probably under diagnosad.

Clinfical presentation varies. The child can by asymptomatic gr have a florid
malabsorptien syndrome with diarrhea and failure to thrive.

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

Treatment consists of a gluten free diet.
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La estimacién de la prevalencia, en enfermedad
celiaca (EC), ha mejorado desde gue se utilizan
exdmenes seroldgicos mas confiables como el
anticuerpa transgiutaminasa tisutar Inmunaoglobulina
A (lgA). Un sestudio de prevalencia en Finlandia,
ancontro que 1 de cads 99 nifios tenla EC (confirmado
por biopsial, ™ Un estutio similar realizade en italia
identificé una prevalencia de 1:106. % Esta
enfermedad es menos fracuente an hispanos ¢, sin
embargo en América Latima no se conoce la
prevatencia. Un estudio seroldgico raalizado en
donadores de sangre en México encontrd una
prevalencia de hasta 1:37 ™, estos casos no fueren
confirmados por bigpsia, sin embargo evidencia que
probablemente no se sospecha o suficignte. En
lugares como Asia y Africa central es rara. El mayor
numero de casos reportados con seroiogfa positiva,
en ninos, de hasta 5.6% se registra en Saharawi
{Africa del oeste).

M Etiologia

La EC se desarroliaen huésped con predisposicién

que se expone a un factor ambiental desencadenante.
[EW:]]

Los cereales se cultivan en todo el munde vy son
Jn campanente importante de la dieta en humanos,
La Inflamacion en EC depende de la exposicidn a
prolaminas que se encuentran an el trigo, la cebada
y el centeno. E! gluten e#s una masa hulosa
conformada por protelnas de depdsito que tienen
una quimica compleja y son responsables de las
propiedades para hornearse gel trigo, ®

Es un trastorno  familiar, parientes de primer
grado tienen de un 5 a un 10% mayor riesgo que la
pobiacion general de desarrolar EC."™ Estudios en
gemelos monocigotos han  demostrado  una
concordancia de hasta un 85%. % Comparada
con otras enfermedades muitifactoriales es una de
Ias que presenta maés concetdancia {Mabetes Tipo |
36%, Crohn 33%, Esclerosis Mdaltiple 25%),
Andlisis genédticos la asocian fuertemente a los
genes HLA-DQ. Cerca def 95% con EC expresan
HLA-DQZ2, 1a mayorfa del restante 5% expresa HLA-
DQ8. Sin embargo, hasta un tercio de la poblacitn
general porta & HLA-DQ2, o que sugiers gue el
HLA es parcialmente la causa de esta condicién,

M Fisiologia

En la fisiopatologla de la EC intervienen 3
procesos. Primero, los péptides de gluten atraviesan
el epitelioc hasta la 1amina propia por tres rutas. Se
ha descrito que en esta patologfa !a permeabilidad
intastinal estd aumentada !0 que facilita el paso

paraceluiar de estas protefnas. La segunda ruta es
transcelufar, Interferon gamma dependiente. La
tercera via es por retrotrancitosis, ésta consiste en
que ta IgA secretora transporta los péptidos de
gluten intactos hacia la l&mina propia. ¥

El ssgunda mecanismo es ia madificacidn vy
presentacién del gluten. La transglutaminasa tisular
es una enzima, calcio dependiente, que se libera
durante la inflamacién, Su actividad y expresitn
estd aumentada en pacienies con EC. Esta enzima
at deaminar ta glutamina y formar acido glutémice,
hace que los péptidos de gluten se llenen de cargas
negativas vy esto hace que ¢alcen meijor en el DQ2Z2 v
DQOB. Las células dendrfticas a su vez presentan 0%
péptidos de gluten {unidos al HLA DQ2 Y (8} ante
tos finfocitas T, CD4, 1¥

Una vez activados, los linfocitos T CD4 producen
varias citoquinas proinflamatorias {IL 6, IL 18, IL 21,
interferén garmma e interferén alfa) que disparan una
seric de de mecanismos que dafan el tejido. Aumentan
la secrecién de metaloproteinasas e incrementan la
citotoxicidad de ios linfocitos intraepiteliales que
llegan a progducir apoplosis de los enterocitos y
aplanamiento de fas veilosidades, ¥

M Manifestaciones clinicas

Caracteristicamente la EC se presenta desde la
infancia y antes de la edad escolar. Signos vy
sintomas de malabsorcidon inician maeses después
de la introduccidn de gluten en a dieta. Los nifos
pueden tener: diarrea, vémito, distensién abdominal,
falla para progresar, constipacion y dolor abdominal.
28 Casps que cursan con enteropatfa severa se
manifiestan cen otros sintomas como hipotonia,
hipoproteinemia, deshidratacién, hipocalemia e
hipoprotrombinemia.

Los nifios mayores pueden tener manifestaciones
no gastrointestinales como: baja talla, retraso
puberal, hipoplasia del esmalte dental, anemia
ferropénica y osteoporosis. Entre més grande el
paciente mas difusos los sintomas, hasta pueden

liegar a no tener manifestaciones gastrointestinales
i3.8, 1

Enlos Gitimos afios se ha visto que la presentacion
cldsica de sindrame de malabsorcién es menos
frecuente. Varips palses han reportado que los
sintomas son mas leves vy la edad de diagndstico es
mayor & ¥,

Esta enfermedad se asocia a enfermedades
autcinmunegs y no autoinmunes. En la literatura se
mencionan: diabetes tipo 1 (hasta un 8% tiene
cambios intestinales sugestivos de EC), tiroiditis
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autoinmuns, Sindrome de Bown (5-12%)}, Sindroma
de Turner {4.1-8.1%), Sindrome de Williams {8.2%])
"2y deficiencia selectiva de IgA {2% de pacientes
con EC} t3 14

Dentrc del diagndstico diferencial se deben
considerar otras enfermedades que se pueden
reportar como EC y que cursan con atrofia parcial
de las vellosidades. Entre ellas estdn: alergia e
intolerancia a la proteina de vaca, gastroenteritis
infecciosa, enfermedad de Crohn, gastroenteritis
easinofilica, giardasis, sobracrecimiento bacteriang,
drogas y radioterapia. @

M Diagnéstico

El primer paso para el diagnéstico es sospechario.
Se recomienda considerar EC en el diagndstico
diferencial de niftos con falla para progresar y diartea
persistente, ™ También se sugiere buscarla en
pacientes con dolor abdominal recurrente, vémito y
constipacién ¢ en nifios con manifestaciones no
gastrointestinales cormo dermatitis herpetiforme,
osteoporosis, baja talla, retraso puberal, anemia
ferropénica resistente al tratamisnto e hipoplasia
det esmalte dental de los dientes permanentes. En
pacientes asintomaticos pero con patoiogias que se
asocian a EC la recomendacidn es hacerles
examenes & partir de los 3 afios y por lo menos 1
afio de consumir una adecuada dieta que contenga
gluten.

Actualmente para el diagndstico se hacen
examenes serolégicos y los resultados positivos
posteriormente se confirman con biopsias de
dundenn. 5%  Dog anticuerpos son los miés
utitizados anti-endomisio [gA y anti-transglutaminasa
tisular 1gA. Estos tienen una sensibilidad del 86-
100% {media 95%) y de! 81-100% Imedia 87%)
respectivamente. "™ El anticuerpo anti- gliadina IgA
por tener una precision inferior ya no estd
recomendado pare ef tamizaje por EC.

Por la asociacién de EC y deficiencia de IgA
mencionada anteriormente ¥ como  ambos
anticuerpos son IgA se sugiere medir los niveles de
IgA ya que esteo ayuda a interpretar los resultados.
Por sjernpio, en un paciente ¢on clinica sugeastiva
con anticuerpos normales y niveles de 1gA bajos se
sugiere repetir los anticuerpos y en esta segunda
ocasidn medir anti-transglutaminsa IgG.

Para confirmar el diagndstico el consenso es gue
sélo se pusde hacer con biopsias de duodeno., Ei
paciente debe ser referido a un Gastroenterdlogo
Pediatra para que valore el nifo, realice la endoscop’a
y tome al menos 4 biopsias de ducdeno de diferentes
sitins. Esto debido a que 1a enfermedad afecta la

mucosa en parches thay zonas ton mucosa normal
y otras zonas con mucosa afectada). Siempre se
gebae incluir 2l menos una biopsia del bulbo duodenal
M En un paciente ¢on alta sospecha clinica pero
serologfa negativa se debe considerar realizar una
gastroscopfa y tomar biopsias para descartar o
confirmar el diagndstico. No se recomienda iniciar
una dieta libre del giuten sin antes haber confirmado
el diagnéstico histolalégicamente.

En la histologia el patdiogo busca las lesiones
caracteristicas que varian de fesianes infiltrativa con
un aumento en nimero de linfocitos intraepiteliales
con vellosidades normales, hasta uma mucosa
completamente plana, Para determinar la severidad
se utiliza la clasificacién de Marsh. U#

La deteccién de los HLA DQZ2 y DQS se utiliza
por su alto valor predictivo negativo para descartar
ia enfermedad, pero no tiene un papet en diagnéstico
de la misma. Principalmente se utiliza en pacientes
con familiares de primer grado enfermgs o gue
tienen enfermedades asociadas como Diabetes tipo
1 ¥ Hasta un 40% de ta poblacidn caucdsica porta
HLA DQ2 o DQB por 1o que el resultado es de poca
utilidad si es positivo, &

M Tratamiento

El Gnico tratamiento probado es una dieta de por
vida libre de gluten *#3  Todos los medicamentes
y alimentos que contengan o estén contaminados
con trign, cebada vy centeno deben ser eliminados.
La contaminacién con gluten no se puede evitar al
100 %, un estudic a doble cisgo, placebo controlado
determiné que hasts 10mg de gluten pueden ser
bien tolerados pero 58mg son dafinos 29,

Laposibilidad de consumir avena escontroversial.
En la taxonomia pertenecen a la misma subfamilia
pero a una tribu diferents. Es segura en algunos
casos hasta B afips despuds de estarlo consumiendo
2 . pero hey estudios que reportan células T
intestinales que reaccionan ante la avenina %%,
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