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Resumen:

La enfermedad celiaca (EC), es una enfemedad autoinmune que se caracteriza por una
intolerancia a las proteinas del gluten (gliadinas, secalinas, hordeinas y posiblemente,
aveninas) manifestandose con una atrofia de la mucosa del intestino delgado superior. En la
forma clasica de presentacion de la enfermedad, aparecen sintomas graves de malabsorcion,
anticuerpos séricos positivos y atrofia grave de las vellosidades, con mejora tras la retirada del
gluten de la dieta, siendo la forma clinica que se presenta con mas frecuencia la
monosintomatica, la cual cursa con sintomas intestinales y extraintestinales. La sintomatologia
clasica incluye diarrea malabsortiva, vomitos, cambios de caracter, falta de apetito,
estacionamiento de la curva de peso y retraso del crecimiento. Se plantea que los pacientes
con EC pueden cursar desde asintomaticos, hasta producir un sindrome de malabsorcién
florido, con importante afectacion del estado nutricional. El diagnéstico de EC, se basa en el
cuadro clinico del paciente y los hallazgos que se presenten al examen fisico, en las pruebas
serolégicas (anticuerpos antitransglutaminasa, ATG), los estudios genéticos del sistema de
histocompatibilidad (HLA-DQ2/8) y la biopsia intestinal. En cuanto al tratamiento de la EC, es la
dieta sin gluten, que va a producir remisién o disminucion de los sintomas, de las alteraciones
histologicas y la negativizacion de los marcadores serologicos. La dieta como terapeutica se
debe mantener de por vida.

Palabras claves: Enfermedad celiaca; Alergia al gluten; Malabsorcion; Biopsia
duodenoyeyunal; Dieta sin gluten.

Introduccién:

La enfermedad celiaca (EC), es una patologia autoinmune que se caracteriza por una
intolerancia a las proteinas del gluten (gliadinas, secalinas, hordeinas y, posiblemente,
aveninas) que cursa con una atrofia severa de la mucosa del intestino delgado superior. Como
consecuencia, se establece un defecto de utilizacion de nutrientes (principios inmediatos, sales
y vitaminas) a nivel del tracto digestivo, cuya repercusion clinica y funcional va a estar en
dependencia de la edad y la situacion fisioldgica y nutricional del paciente.

La enfermedad celiaca, también llamada enteropatia sensible al gluten, fue descrita por
pirmera vez por Samuel Gee en 1888.

La lesion en la parte proximal del intestino delgado es descrita por primera vez en 1954. Los
hallazgos que se describen son: inflamacién de la mucosa, hiperplasia de criptas y atrofia
vellositaria. Se considera que la enfermedad celiaca es una forma de enteropatia que afecta a
individuos genéticamente predispuestos, al entrar en contacto con alimentos que contienen
gluten.

La causa de la enfermedad es desconocida, aunque en su desarrollo contribuyen factores
genéticos como el de los antigenos del sistema de histocompatibilidad (HLA, DQ2 y DQ8),
ambientales (gluten) e inmunolégicos.



En la practica médica se ha observado que el nimero de pacientes que presentan clinica
silente es mucho mayor que los que presentan la forma clasica de presentacién de la
enfermedad.

Desarrollo:

Esta intolerancia es de caracter permanente, y se mantiene a lo largo de toda la vida, Parece
que la ausencia de lactancia materna, la ingestion de dosis elevadas de gluten, asi como la
introduccién temprana de estos cereales en la dieta de personas susceptibles, son factores de
riesgo para su desarrollo.

En cuanto a su epidemiologia, la enfermedad celiaca afecta tanto a niflos como adultos, la
relacién mujer/varon es de 2:1. La enfermedad celiaca es aproximadamente 2 veces mas
frecuente en las mujeres que en los hombres, tanto en series pediatricas como de adultos.

La EC tiene una prevalencia entre 0.75-1% de la poblacién general diagnosticada por serologia
y/o biopsia (4).

Afecta principalmente a personas caucésicas del norte de Europa. Las comunicaciones de los
aflos 1950 sugieren una prevalencia en torno a 1:4000 y 1:8000, pero esta se basaba en la
presentacion clinica con sintomas clasicos de malabsorcion.

La enfermedad celiaca suele darse en personas de raza blanca aunque también puede ocurrir
en individuos procedentes de la India o de Pakistan, siendo rara al sur del Sahara, en China y
en Japon. Algunos estudios epidemioldgicos sefialan la existencia de una frecuencia de la
enfermedad celiaca en Estados Unidos similar a la encontrada en Europa.

Estudios epidemiol6gicos, usando dichas pruebas serolégicas (serologia de los anticuerpos
para la gliadina y endomisio) y biopsias del intestino delgado, establecen una prevalencia
mayor en torno a 1:300 hasta 1:500 en la mayoria de los paises. (3)

En Espafia la prevalencia oscila entre 1:118 en la poblacién infantil y 1:389 en la poblacion
adulta. (3)

Clasificacion:

Durante mucho tiempo la enfermedad celiaca se definia por unos estandares clasicos para el
diagndstico. Sin embargo, la combinacion de la serologia, los test genéticos y la histologia, han
permitido la identificacién de diferentes subtipos de enfermedad celiaca. (5)

Enfermedad Celiaca asintomatica: Esta es diagnosticada con serologia y biopsia en
pacientes sin sintomas; equivalente al concepto de EC silente.

Enfermedad celiaca clasica. Se presenta con sintomas de malabsorcién, diarrea, esteatorrea,
descenso ponderal, hipoalbuminemia. Ademas de aparecer sintomas graves de malabsorcion,
existen anticuerpos séricos positivos y atrofia grave de las vellosidades, con mejora tras la
retirada del gluten de la dieta. Esta presentacién es excepcional hoy en dia.

Enfermedad celiaca no clasica: Presenta pacientes sintomaticos, pero sin sintomas de
malabsorcion.



Enfermedad Celiaca subclinica: Esta forma cursa con manifestaciones bajo el umbral de
deteccion por sintomas o signos clinicos, que pueden corresponder por ejemplo a alteraciones
de laboratorio.

Enfermedad Celiaca sintomatica: Se presenta con sintomas clinicamente evidentes
gastrointestinales o extra-intestinales.

Enfermedad Celiaca potencial: Se observa en pacientes con serologia positiva pero con
biopsia de intestino delgado normal.

El consenso actual sugiere eliminar el uso de los términos EC tipica, EC atipica, EC manifiesta,
EC latente y EC silente.(5)

También existe la Enfermedad celiaca refractaria, que se define como la persistencia o
recurrencia de sintomas malabsortivos y atrofia vellositaria, pese a la estricta adherencia a una
dieta exenta de gluten, por al menos 6 a 12 meses, y en ausencia de otras causas de
enfermedad celiaca y habiendo descartado malignidad. Se asocia con un mayor riesgo de
complicaciones y mortalidad.(5)

Manifestaciones clinicas:

Aungue clasicamente se consideraba una enfermedad pediatrica, actualmente la enfermedad
celiaca se presenta en edades adultas, entre los grupos de 10 a 40 afos. (3)

La mayoria de los pacientes presentan clinica leve o sintomas inespecificos como fatiga,
deficiencia de hierro, elevacién inexplicable de transaminasas, o simplemente ningdn sintoma.
Aquellos que no presentan sintomas se pueden diagnosticar tras la realizacion de una
gastroscopia que se realiza por otro motivo.

Las caracteristicas clinicas de la EC difieren considerablemente en funcion de la edad de
presentacion. Los sintomas intestinales y el retraso del crecimiento son frecuentes en aquellos
niflos diagnosticados dentro de los primeros afios de su vida. El desarrollo de la enfermedad en
momentos posteriores de la infancia, adolescencia y edad adulta viene marcado por la
aparicion de sintomas extraintestinales. Entre éstos destacan talla baja, retraso del desarrollo y
pubertad, anemia ferropénica, hipoplasia del esmalte dentario, osteopenia, calcificaciones
occipitales bilaterales con epilepsia, artritis, etc., todos relacionados con la presencia de gluten
en la dieta.

Se han descrito numerosas asociaciones de EC con otras patologias, muchas con base
inmunoldgica, como dermatitis herpetiforme, diabetes mellitus tipo | o tiroiditis y hepatitis
autoinmune, etcétera.

La sintomatologia clasica incluye diarrea malabsortiva, vomitos, cambios de caracter, falta de
apetito, estacionamiento de la curva de peso y retraso del crecimiento. El abdomen prominente
y las nalgas aplanadas completan el aspecto caracteristico de estos enfermos y permite
sospechar el diagnoéstico con facilidad. No obstante, nunca se iniciara la exlusion de gluten de
la dieta sin realizar previamente una biopsia intestinal.

Cuando la enfermedad evoluciona sin tratamiento, pueden aparecer formas graves (Crisis
celiaca), con presencia de hemorragias cutaneas o digestivas (por defecto de sintesis de
vitamina K y otros factores vitamina K dependientes a nivel intestinal), tetania hipocalcémica y
edemas por hipoalbuminemia.

Existen formas clinicas sin manifestaciones digestivas, donde a veces las manifestaciones
digestivas estan ausentes u ocupan un segundo plano. En ocasiones, su presentacion en nifios



mayores es en forma de estrefiimiento, asociado o no a dolor abdominal de tipo cdlico, de
distension abdominal o aparicion brusca de edemas, generalmente coincidiendo con algun
factor precipitante (infeccion, cirugia, etc.).

El retraso en la talla o de la pubertad pueden también ser datos indicadores de la enfermedad.
Otra forma aislada de presentacion, sobre todo en el adulto, es una anemia ferropénica, debida
a la malabsorcion de hierro y folatos en el yeyuno. La infertilidad, tanto en el varbn como en la
mujer, los ab

ortos de repeticion, dolores 6seos, osteoporosis y fracturas son otros signos y sintomas a tener
en cuenta. En celiacos no tratados se ha descrito hipoplasia del esmalte dentario.

Se describen las formas silentes donde la enfermedad puede cursar durante varios afios de
modo asintomatico, como se ha comprobado en familiares de primer grado de pacientes
celiacos. Por ello, es necesario un atento seguimiento clinico de estas familias, incluyendo
marcadores seroldgicos (anticuerpos antigliadina, antiendomisio y antitransglutaminasa tisular)
e incluso biopsia intestinal, si fuera necesario.

También existen las formas latentes: El término enfermedad celiaca latente debe reservarse
para aquellos individuos que, consumiendo gluten, con o sin sintomas, tienen una biopsia
yeyunal normal o con sélo con aumento de linfocitos intraepiteliales.

En su evolucién, deberan presentar atrofia de vellosidades intestinales, con normalizacion
anatomica tras la retirada del gluten de la dieta y reaparicion de la lesion al reintroducirlo.

Enfermedad Celiaca asintomatica.

Enfermedad celiaca clasica.

Enfermedad celiaca no cléasica.

Enfermedad Celiaca subclinica.

Enfermedad Celiaca sintomatica.

Enfermedad Celiaca potencial.

Tabla no.1l: Formas clinicas de presentacién de la Enfermedad Celiaca.
Complicaciones:

En varios estudios se han puesto de manifiesto el aumento de la mortalidad absoluta en
pacientes celiacos, comparandolos con la poblaciéon general, que suele estar en relacion con
enfermedad cardiovascular y malignidad.

La causa mas frecuente de malignidad son los Linfomas, llegando al 18% de todos los
canceres. El riesgo de otros canceres del tracto gastrointestinal también se encuentra
incrementado, incluyendo tumor orofaringeo, adenocarcinoma de intestino delgado y colorectal
y hepatocelular.



Diagnostico:

El diagndstico se realiza a través de los marcadores inmunes serolégicos:

Los marcadores séricos son de gran utilidad como indicadores de enfermedad celiaca. Ayudan
a seleccionar los individuos con mayor probabilidad de presentar enfermedad celiaca
(pacientes que presenten clinica gastronintestinal, enfermedades asociadas o despistaje de
familiares de primer grado en enfermos diagnosticados), que debera ser confirmada mediante
una biopsia intestinal. La negatividad de estos marcadores no excluye el diagndstico.

Los pacientes con EC pueden cursar desde asintomaticos, hasta producir un sindrome de
malabsorcién florido, con importante afectacion del estado nutricional. El diagnéstico de EC, se
basa en el cuadro clinico del paciente y los hallazgos que presente al examen fisico, las
pruebas seroldgicas (anticuerpos antitransglutaminasa, ATG), estudios genéticos (HLA-DQ2/8)
y la biopsia intestinal.

Estos son los diferentes marcadores que se utilizan para el diagnostico de la EC:

Anticuerpos antigliadina (AGA). Fueron los primeros en ser utilizados, se describieron en los
afios 60. Son predominantemente IgA e IgG. Los AGA-IgA tienen una sensibilidad superior al
80% y una especifidad en torno al 90% dependiendo de la edad de los pacientes:

Anticuerpos Antiedomisio (EMA). Son preferentemente anticuerpos IgA, van dirigidos frente
a la sustancia interfibrilar del musculo liso (endomisio). La sensibilidad y especifidad es superior
al 90%, siendo la especifidad ligeramente inferior en adultos que en nifios.

Anticuerpos antitransglutaminasa tisular humana de clase IgA (ATG). La transaminasa
tisular es una enzima que se libera tras un dafio tisular. Se han mostrado como los marcadores
mas Utiles para el diagnéstico. Se puede utilizar la determinacién de AAtTG de tipo IgG, en
pacientes con déficit de IgA asociado a enfermedad celiaca.

El resultado de la serologia determina la conducta a seguir, por lo que si la Serologia es
Positiva, y dado que el resultado de la serologia ofrece una alta sensibilidad, cercana al 100%,
se deberia indicar una biopsia intestinal, para la confirmacion de la enfermedad celiaca.

Pero si la serologia tiene resultado Negativo y una elevada sospecha clinica, entonces la
serologia negativa no permite excluir con seguridad el diagnostico de la enfermedad. Si existe
una alta sospecha bien se puede volver a repetir serologia o bien indicar una biopsia intestinal.

Factores genéticos:

La frecuente ocurrencia intrafamiliar y la estrecha asociacién de HLA-DQ2 y/o DQ8 nos provee
las bases para entender a la enfermedad celiaca como un desorden inmune que es
desencadenado por un agente ambiental (la gliadina que contiene el gluten) en individuos
genéticamente predispuestos.

La positividad de HLA-DQZ2, confiere susceptibilidad primaria a la enfermedad. El 90% de los
pacientes con enfermedad celiaca son HLA-DQ2 positivos, mientras que un 20-30% de los

individuos de la poblacion general lo expresan.

Biopsia duodeno-yeyunal:



La Biopsia es la prueba gold standard para establecer el diagnostico definitivo de la
enfermedad, consiste en la practica de biopsias del duodeno proximal o del yeyuno. En la
mayoria de los casos se requieren de 3 biopsias: una con gluten en la dieta para el diagndstico,
otra posterior a un periodo con dieta libre de gluten (DLG), y una al finalizar el periodo de
prueba de dieta con gluten , como minimo 4 semanas, con 3 a 6 gramos de gluten por dia. (4)

Existen varias caracteristica endoscépicas en la EC, tales como la pérdida de pliegues
mucosos, patrén en mosaico, pliegues festoneados, nodularidad, fisuras y prominencia de la
vasculatura submucosa. (5)

Segun Jaramillo se observa una leve nodularidad de la mucosa duodenal, que después de la
instilacion con indigo carmin, y la posibilidad de una mejor observacién no revela vellosidades,
en vez de estas aparece un patron en mosaico, el cual se hace evidente. Es importante
recordar que en muchos pacientes con enfermedad celiaca no se observan cambios evidentes
de la mucosa, y solo las biopsias duodenales de rutina pueden establecer el diagnostico. (13)

En cuanto a su sensibilidad por endoscopia digestiva alta es cercana al 60% y su
especificidad 95-100% (5,7).

Algunas técnicas como la vision bajo inmersién en agua, magnificacién y cromoendoscopia
pueden ayudar a identificar mejor las zonas de atrofia para dirigir las biopsias (5,14,15).

Debido a la naturaleza en parche de las lesiones, se recomienda la toma de mdultiples biopsias
endoscépicas de duodeno: 1 o 2 en bulbo, se debe tomar en posicion horaria 9 y/o 12 horas,
que es donde se ha demostrado mejor rendimiento diagnéstico y al menos 4 de duodeno post-
bulbar (1,5.8).

Debido a la baja sensibilidad de los hallazgos descritos, ante la sospecha clinica de EC con
duodeno de aspecto normal a la endoscopia se recomienda de igual manera la toma de
biopsias. (5,12)

La céapsula endoscépica es un método de uso reciente y (til para evaluar la mucosa del
intestino delgado. Se describen sensibilidades sobre 70% para detectar atrofia en EC. Se ha
comparado la sensibilidad diagnéstica para EC de la endoscopia digestiva alta versus la
cépsula endoscépica, siendo claramente superior la Ultima (55% vs 92%), con 100% de
especificidad de los hallazgos en ambos métodos (5,9).

La cépsula endoscoépica es de utilidad también en la EC que no responde a tratamiento,
logrando describir estenosis, erosiones, ulceras y lesiones neoplasicas, aparte de los hallazgos
propios de la atrofia. Se debe considerar la posibilidad de retencién de la capsula en pacientes
con estenosis (5,10).

En general se aconseja tomar al menos 4 muestras para el andlisis histoldgico, dado que las
lesiones pueden ser parcheadas. El resultado de las biopsias permite confirmar la existencia de
lesiones compatibles y establecer el estadio de la lesién segun la clasificacion de Marsh. La
lesion histologica intestinal que presentan estos pacientes, es amplia y oscila desde formas de
enteritis linfociticas hasta formas de atrofia grave de la mucosa.

En la biopsia se busca la existencia de lesiones compatible con EC y estadiar las mismas,
mediante la clasificacion de Marsh. Los hallazgos histolégicos van desde enteritis linfociticas,
donde Unicamente hay un incremento de la poblacién de linfocitos intraepiteliales, lo que
corresponde a Marsh 1 (se observa en mas del 25%), hasta atrofia grave de la mucosa. ( 4,11)



La enteroscopia también se ha descrito como un método suplementario en la evaluacion de la
EC, particularmente cuando la sospecha por clinica y serologia es elevada pero la biopsia
duodenal es negativa. (5)

Clasificacion de Marsh.

Marsh Hallazgo histolégico
0 Normal; mucosa preinfiltrativa.
1 Incremento en el numero de linfocitos

intraepiteliales (infiltrativa)

2 Hiperplasia de criptas.
3a Atrofia vellositaria parcial
3b Atrofia vellositaria moderada o subtotal.
3c Atrofia vellositaria total.
4 Hipoplasia.

Tabla no.2. Clasificacion de Marsh.
Determinacién de IgA:

Aungue la IgA sérica suele estar elevada en la EC, la determinacion de IgA sérica total,
simultanea a la realizacion de la AAtTG permite disminuir la proporcién de falsos negativos,
dado que los enfermos celiacos asocian un déficit selectivo de IgA con mayor frecuencia que la
poblacién general. En caso de que exista dicho déficit, se solicitaran los anticuerpos de clase
IgG.

Tratamiento:

El Unico tratamiento que se ha mostrado eficaz es la dieta estricta libre de gluten durante toda
la vida. Tras la instauracibn de la dieta se consigue la mejoria de los sintomas
aproximadamente a partir de las dos semanas, normalizacion de la serologia entre los 6 y 12
meses y la recuperacion de las vellosidades intestinales en torno a los 2 afios de iniciado el
tratamiento.

Se prohiben alimentos que contienen gluten como los siguientes: Harinas de trigo, centeno,
cebada,

Que se encuentra en el pan, pasteles, tartas, galletas, bizcochos, y demas productos de
pasteleria, elaborados con cualquiera de estas harinas; Pastas alimentarias, italianas o
similares, fideos, macarrones, tallarines, etc. y sémola de trigo; Leches malteadas y alimentos
malteados. Chocolates (excepto los autorizados); Infusiones y bebidas preparadas con
cereales, cerveza, malta, agua de cebada, etc; Productos manufacturados en cuya
composicién entre cualquiera de las harinas citadas, por ejemplo, sopas de sobre, flanes y
natillas preparadas, helados, caramelos.



Se indica el consumo preferente de alimentos naturales: carnes, pescados, huevos, leches y
derivados, legumbres, frutas, verduras, hortalizas y cereales sin gluten como el maiz o arroz.

Por ultimo podemos decir que en pacientes con EC es imprescindible establecer el diagnostico
en las formas clinicas con una presentacion subclinica, esto es importante en estos casos por
gue existe: el riesgo de malignidad, la presencia de deficiencias nutricionales, la asociacion con
bajo peso en el nacimiento de madres afectas y la posibilidad de enfermedades autoinmunes.
Sobre todo, porque tras la retirada del gluten, los riesgos se asemejan a los de la poblacién
general.

Conclusiones:

La EC es una intolerancia permanente al gluten, que puede presentarse en cualquier edad,
tiene una prevalencia en la poblacién general de hasta al 1%. Se presenta en personas
predispuestas genéticamente, con un HLA DQ2/8.

Los pacientes con EC pueden cursar desde asintomaticos, hasta producir un sindrome de
malabsorcion florido, con importante afectacion del estado nutricional. (4)

El estudio genético es de utilidad para detectar familiares que sean susceptibles de presentar
EC. La dieta libre de gluten (DLG), es el tratamiento de la EC y en la mayoria de los pacientes
va a producir remisién o disminucion de los sintomas, alteraciones histoldgicas y negativizacién
de los marcadores serolégicos. La dieta como terapéutica se debe mantener de por vida. (3,4)

La causa mas frecuente de falta de respuesta a la DLG, es el incumplimiento de la misma, por
lo tanto los pacientes afectados deben ser responsables respecto a su enfermedad y al
momento de realizar la dieta sin gluten, y estar conscientes que la dieta se bebe mantener de
por vida, todo lo cual les permitird mantener su salud.
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