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Descriptores DeCS: Subject headings:
ENFERMEDAD CELIACA CELIAC DISEASE

Los pediatras, gastroenterélogos y otros profesionales de la salud, la imagen que se
representan cuando se hace alusién a la enfermedad celiaca (EC) o enteropatia sensible al
gluten, es la del nifio desnutrido, de rostro triste, y que segun describiera Parson, lleva todo por
delante de si mismo y nada deja por detras, refiriéndose al vientre prominente y a la pérdida de
masa muscular mas evidente en los gluteos. Sin embargo, las formas clinicas de presentacion
de la enfermedad se han ido modificando, de manera que ya el diagndstico no s6lo compete a
los especialistas en materia digestiva, por cuanto el celiaco de finales del milenio anterior
puede ser descubierto en cualquier consulta especializada, cuando no existan manifestaciones
clinicas de tipo digestivo. Esto hace que la enfermedad se haga insospechada, a no ser que
exista un alto grado de suspicacia clinica y se piense en dicha probabilidad.

El desconocimiento de la variedad del cuadro clinico y el hecho de ser considerada una
enfermedad rara, son algunos de los principales obstaculos para su diagnéstico; todo ello
redunda en un desconocimiento de la verdadera prevalencia de la enfermedad, la cual parece
estar incrementandose sobre todo en edades no tan tempranas, como era comun hasta hace
unos afos"

Existe una importante variacion geografica en cuanto a la prevalencia de la celiaquia que oscila
entre 1:300 en el oeste de Irlanda y 1:3000 en el resto de Europa®*; su incidencia aumenta en
América Latina, fundamentalmente en aquellos paises a los cuales han emigrado los europeos,
como Argentina y Uruguay. En nuestro pais se desconoce la prevalencia por los motivos que
expusimos al inicio, y por no contar aun con métodos de cribaje seroldgico que facilitarian la
deteccion de presuntos celiacos.

La EC puede presentarse a cualquier edad de la vida, con un declinar de la clasica
presentaciéon en la nifiez, y en la mayoria de los casos se diagnostica en adultos’. La
heterogeneidad clinica en su presentacién ha conducido a la introduccién de términos
novedosos para referirse a determinados tipos de pacientes; pero antes creemos prudente
hacer un breve repaso sobre la definicion de la enfermedad y su relacidon con la dieta, y asi
facilitar la comprension de este texto por profesionales no familiarizados con el tema.

Definiciones



La enteropatia sensible al gluten o esprue no tropical, como también se conoce a la EC, es una
intolerancia permanente al gluten que se presenta en personas genéticamente predispuestas;
se caracteriza por un cuadro de malabsorcidon con manifestaciones clinicas gastrointestinales o
sin ellas, lesion estructural caracteristica de la mucosa intestinal (atrofia vellositaria), y una
rapida recuperacion clinica e hlstlca cuando se suspende el gluten de la dieta, asi como
recaida posterior al reintroducirlo®.

El gluten es un término genérico dado a las proteinas insolubles en el agua, que se encuentran
en los granos de algunos cereales, como el trigo, la cebada y el centeno; respecto a la
presencia de gluten en la avena se ha especulado mucho, pero aun no existen suficientes
evidencias para afirmar que no lo contiene. Esta proteina tiene una fraccién téxica para el
celiaco, que en el caso del trigo recibe el nombre de gliadinaa.

Se conoce que la enfermedad se presenta en personas predispuestas, pues ha quedado bien
establecida su relacion con la presencia de determinados antigenos de hlstocompatlblhdad
como los HLA D8, DR3, DR5, DR7 y DQ2, presentes en mas del 95 % de los celiacos’®
actualmente se sabe que son var|os genes localizados en el cromosoma 6 los que determlnan
la susceptibilidad para padecerla

Como habiamos sefalado, algunos términos novedosos han resultado esclarecedores para
identificar determinados grupos de enfermos que presentan manifestaciones inusuales de la
enfermedad, como el de celiaquia muda, asintomatica, atipica o paucisintomatica, para
referirse a personas que tienen la enfermedad pero no presentan sintomas, o éstos son
aislados o inhabituales, situacion en la que se encuentran cerca del 20 % de los enfermos®
Hay otro grupo de individuos que teniendo o no sintomas clinicos y una biopsia normal, a
pesar de consumir gluten, han tenido en un periodo de tiempo anterior o tendran en un futuro
una biopsia intestinal donde se observe atrofia total de las veIIOS|dades que se normaliza tras
la retirada del gluten; éstos son los llamados celiacos latentes’'. De esta manera, una
apariencia normal en la primera biopsia no puede considerarse como indicadora de ausencia
de sensibilidad al gluten, o de que la lesion no se desarrollara algun tiempo mas tarde. Por
ello, se reserva el término de EC potencial para aquellos que tienen serologia positiva para
anticuerpos antiendomisio (AAE), pero que no tienen anormalidades en la biopsia intestinal.

Inmunopatogenia

Hasta la fecha, multiples teorias han explicado la génesis de la intolerancia al gluten y la lesion
vellositaria; sin embargo, ha quedado bien establecido que son multiples los factores que
determinan dicha intolerancia. A la luz de los conocimientos actuales, la teoria inmunogenética
es la que mas parece acercarse a la esencia del problema. Segun la misma, las células del
sistema inmune que participan en la intolerancia se encuentran inactivas, hasta que una
situacion inesperada, como una infecciéon viral, un embarazo un parto, una intervencion
quirdrgica u otro estrés, desencadena la respuesta inflamatoria'®'3. Al llegar los péptidos del
gluten al intestino delgado, los linfocitos T cooperadores, presentes en gran cuantia,
reaccionan desproporcionadamente mediante la produccion y liberacion de citocinas
proinflamatorias, como el interferon gamma, el factor de necr03|s tumoral y la interleucina 2, las
cuales han sido responsabilizadas de la lesién vellositaria; ; por otra parte, otras citocinas se
encargan de estimular la formacién de anticuerpos, como los antigliodina y otros
autoanticuerpos por parte de las células plasmaticas, lo que justifica el marcado aumento del
infiltrado linfoplasmocitario detectado en las biopsias yeyunales de estos pacientes.

Espectro clinico

La celiaquia puede considerarse una enfermedad tan heterogénea que se ha comparado con
un gran iceberg', en el que los casos conocidos son sélo una minoria respecto a las formas
silentes, latentes, y otras formas relacionadas con las asociaciones o las complicaciones. Esto
evidencia por qué la enfermedad cursa muchas veces inadvertida y el diagndstico es dificil de
realizar.

La forma clasica es aquella que se presenta en el nifio, que constituye paradigma de un
sindrome de malabsorcién intestinal con todas sus consecuencias. Sin embargo, en el adulto



joven la presentamon clinica es muy variable, y esta en relacion con la extension del intestino
delgado afectado™® . Algunas veces puede manifestarse con sintomas digestivos inespecificos,
como diarreas cromcas, disconfort abdominal, estrefiimiento o pérdida de peso inexplicable; en
muchas ocasiones a estos enfermos se les ha realizado el diagndstico de sindrome del
intestino irritable.

Cuando el paciente presenta una forma atipica 0 monosintomatica, muchas veces los sintomas
pasan casi inadvertidos, y es muy frecuente que hayan asistido a consultarse con un
especialista en otra rama, como el hematdlogo, en caso de padecer anemia, quizas resistente
al tratam|ento convencional o por diatesis hemorragicas banales, como petequias y equimosis
inexplicables'’. En otras ocasiones el paciente es atendido por un endocrindlogo, debido a un
retardo puberal o por amenorrea en las mUJeres también se han descrito casos que se
atendian por abortos repetidos o infertilidad'®

Una alteracion importante —y que puede comprobarse con un simple examen estomatologlco—
es la hipoplasia del esmalte dentario, otra forma de presentacion monosintomatica'®

El dermatdélogo es uno de los facultativos que también puede recibir en su consulta a un celiaco
atipico, fundamentalmente si el enfermo presenta una erupmon pruriginosa denominada
dermatitis herpetiforme. Esta entidad es gluten dependlente se presenta a cualquier edad,
pero es mas comun después de la segunda década de la vida, con mayor incidencia en adultos
masculinos, y es caracteristica la ausencia de sintomas gastrointestinales.

Existen otras enfermedades con gran componente inmunolégico que también se han asociado
fuertemente a la EC, por lo que su existencia obliga al médico a pensar en la posible
asociacion; este es el caso de las enfermedades tiroideas y la diabetes mellitus
insulinodependiente22 Las enfermedades reumaticas, muchas de ellas autoinmunes, se han
descrito también en cellacos precisamente porque muchas de ellas comparten un mismo tipo
de HLA en el cromosoma 6%

Hay asociaciones sin reIaC|on inmunoldgica, y en este contexto merecen destacarse los
individuos con sindrome de Down, en los que la prevalencia de celiaquia es casi de un 6 %2*:
en estos enfermos los sintomas pueden ser atribuidos a la propia cromosomopatia, por lo que
pueden pasar inadvertidos.

Rementemente se ha descrito una asociacion de la EC con epilepsia y calcificaciones
cerebrales® y esta relacion ha sido atribuida, desde el punto de vista fisiopatoldgico, a Ia
malabsorcién de folatos como elemento primario y precursor de las alteraciones neurologlcas
Un hallazgo poco comun, como la elevacion de las aminotransferasas, debe hacer sospechar la
ECen estad|os presintomaticos, al menos asi lo observaron Fernandez y colaboradores en dos
pamentes

Hay formas de presentacion que desafortunadamente tienen un prondstico incierto,
precisamente por ser muchas veces complicaciones irreversibles, como sucede en el caso de
las neoplasias, de las cuales el Ilnfoma se presenta en uno de cada diez celiacos
diagnosticados después de los 50 afios®®. El adenocarcinoma de intestino delgado es
con3|derado actualmente como la causa mas frecuente de degeneracion maligna, después del
linfoma®. Otros carcinomas, como el de lengua, faringe, eséfago y estdmago, tienen una
prevalencia superior en celiacos respecto a la poblacion general; en algunas pubhcamones se
afirma que existe una estrecha relacién entre el incumplimiento de la dieta exenta de gluten en
los celiacos y el riesgo de desarrollar enfermedades malignas.

Diagnéstico

La biopsia de yeyuno sigue siendo hasta nuestros dias la regla de oro para el diagnéstico de
EC, porque es la unica que, realizada correctamente y segun los criterios de la Sociedad
Europea de Gastroenterologia Pediatrica y Nutricion®, garantiza la existencia de dafo de la
mucosa, que esta caracterizado tipicamente por una atrofia total o subtotal de las vellosidades
intestinales, asi como presencia de un marcado edema de la lamina propia con intenso
infiltrado Imfoplasmomtano de la misma e invasion del epitelio por gran cantidad de linfocitos
intraepiteliales.

No obstante estar bien establecidos estos criterios, desde la aparicién en el mercado de
métodos serolégicos para complementar el diagndstico, algunos han sugerido que estas



pruebas podrian sustituir a la biopsia intestinal, pero esto seria un grave error, ya que la
sensibilidad y especificidad de estos examenes es muy variable de un laboratorio a otro y
existiria una gran cantidad de falsos positivos y negativos si se utilizaran aisladamente. Si esta
claro que estas pruebas son muy utiles cuando la sospecha de la enfermedad es débil, o sea,
en los casos asintomaticos o atipicos para seleccionar a los pacientes que requieren la biopsia;
también pueden auxiliarnos a controlar el cumplimiento de la dieta y seleccionar el momento
idéneo gara repetir la biopsia, en caso de dudas o tras provocacion con gluten (tercera
biopsia)®".

Los marcadores serologicos que se han comercializado en el mundo son los anticuerpos
antigliadina (AAG), anticuerpos antirreticulina (AAR) y los anticuerpos antiendomisio (AAE)32.
Los AAG son aquellos dirigidos contra un antigeno exdgeno: la gliadina; los AAR y AAE son
anticuerpos que reaccionan contra la reticulina y el endomisio, elementos estructurales de la
“muscularis mucosae” del tracto gastrointestinal. Estos dos ultimos anticuerpos se determinan
por técnicas de inmunofluorescencia, por lo que son de un costo muy elevado, lo que limita su
uso debido a que el sustrato que se utiliza en el caso de los AAE es el eséfago de mono
verde®.

Los AAG se determinan por analisis inmunoabsorbente ligado a enzima (ELISA), con la ventaja
de que son de bajo costo, y facilitan su utilizacion en el pesquisaje de grandes grupos
poblacionales. No obstante, tienen sus desventajas, ya que su valor esta muy relacionado con
la edad del paciente y con el subtipo de anticuerpo utilizado (IgA o 1I9G). Los de tipo IgA tienen
tendencia a decrecer con la edad en los pacientes celiacos, aun consumiendo gluten, y son
poco utiles en nifios mayores de cinco afios; por el contrario, los de tipo IgG tienden a elevarse
con la edad, aun en nifios sanos. Estos elementos nos confirman que su evaluacién debe
hacerse cuidadosamente, por lo que se prefiere determinaciones conjuntas de IgA e IgG.

Los AAE también tienen una sensibilidad dependiente de la edad, son muy practicos en nifios
mayores de cinco afnos y adultos, y pueden ser negativos en nifios menores de cinco afos, aun
con mucosa plana. Su especificidad es casi de un 100 % para algunos autores® y su
correlacion con la atrofia mucosa en el adulto es del 100 %; pueden ser positivos aun en
individuos con la enfermedad latente o atipica. Por las dificultades para garantizar el sustrato
para la realizacion de los AAE, ha aparecido recientemente en el mercado una prueba para
diagnosticar otro tipo de autoanticuerpos: anticuerpos antitransglutaminasa (AATGt)***°, que
son los que reaccionan contra el endomisio del musculo liso intestinal.

Todos estos datos nos corroboran que aunque utiles, los marcadores seroldgicos para la EC no
dejan de constituir un arma complementaria, puesto que los criterios diagndstico siguen
vigentes y se basan en el examen histopatoldgico de la mucosa intestinal.

Tratamiento

La dieta exenta de gluten es la medida terapéutica mas importante para el celiaco, y ésta
debera mantenerse durante toda la vida, aun cuando los sintomas hayan desaparecido y el
paciente crea haberse “curado”. Conociéndose las fuentes de gluten, es obvio que se
prohibiran los panes, galletas y otros productos de pasteleria, ya que practicamente todos son
elaborados con harina de trigo. Las maltas y las cervezas también seran proscritas, por cuanto
en su elaboracién se utilizan productos derivados de la cebada. Como el gluten puede
aparecer en fuentes insospechadas (aglutinante en productos farmacéuticos, postres, salsas,
complemento proteinico en carnicos), es muy importante que a la hora de utilizar productos
preelaborados se revisen las etiquetas con los ingredientes, para asegurarse de que éstos no
lo contengan.

En algunas ocasiones se hace necesario suprimir transitoriamente alimentos cuya utilizacion a
nivel del intestino delgado esta dificultada, lo que pudiera empeorar los sintomas y signos
clinicos, como sucede con el comienzo de la forma clasica en la infancia, en la que se
presenta, como consecuencia, una intolerancia transitoria a la lactosa, por lo que hay que
suprimir la leche y sus derivados hasta tanto mejoren los sintomas. El apoyo con
vitaminoterapia muchas veces serd necesario, y se indicara segun la situaciéon clinica del
paciente.



Para los celiacos y sus familiares se hace dificil mantener la disciplina respecto a la dieta
estricta sin gluten, inclusive en circunstancias ideales; la adolescencia es una etapa muy dificil,
si los jovenes pacientes se sienten excluidos de sus grupos de amigos por la restriccion
dietética. Por ello, es muy conveniente no hacer sentir al celiaco como alguien enfermo y
problematico para el resto de la familia, por lo que el apoyo familiar es un elemento invaluable
para lograr la aceptacion de la dieta. En ocasiones se hace necesaria la cooperacion
especializada del psicélogo, que junto al médico de cabecera contribuiran al mejoramiento de
la calidad de vida de estos individuos.

Antes de concluir, queremos sugerir algunos consejos, que a nuestro juicio deben tenerse en
cuenta por el médico de atencién primaria, que es en definitiva quien permanece durante
mayor tiempo junto al paciente celiaco:

@ Promocionar la lactancia materna, por cuanto ello retarda el comienzo de la enfermedad en
los individuos predispuestos genéticamente.

O Realizar un adecuado seguimiento del crecimiento de los nifios y estar alertas en caso de

su detencion.

Conocer las distintas formas de presentacién de la enfermedad.

Evitar introducir el gluten como tratamiento astringente en los cuadros diarreicos.

Nunca suprimir el gluten sin una biopsia intestinal previa.

Remitir el paciente al gastroenterdlogo cuando se sospeche la enfermedad.

0O00Oo

Para el futuro, cuando se conozcan los genes causantes de la intolerancia y se pueda bloquear
el mecanismo de respuesta inmune frente al gluten en aquellas personas que nacieron con
intolerancia al mismo, es probable que los celiacos, al igual que nosotros, puedan felizmente
volver a comer el pan nuestro de cada dia.
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