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1. Introduccion

DefiniciOn _reciente segun la European Society for Paediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition

') 1/ (ESPGHAN):
, “La enfermedad celiaca (EC) es un proceso sistémico de caracter inmunoldgico, desencadenado por el .
3 / . . . Ve . . J
: consumo de gluten y de otras prolaminas relacionadas (secalinas, hordeinas y, posiblemente, aveninas) que 3
. Y - LR] O’
. se da en sujetos genéticamente predispuestos ;

Epidemiologia: la prevalencia pediatrica estimada es del 1% (tendencia al aumento). Dos picos: antes de los 2
afos de edad, y en la segunda o tercera década de vida. Relacion mujer: hombred 1.5:1
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Fisiopatologia: Tres elementos clave: susceptibilidad genética (HLA-DQ2 y HLA-DQ8); ingesta de gluten y la
pérdida a la inmunotolerancia al gluten

Diagnoéstico: Se debe sospechar la EC en nifios que presenten alguno de los signos, sintomas o situacion de riesgo.
El primer eslabon en el proceso diagndstico debe ser la determinacion de niveles séricos de IgA total y de | |,
anticuerpos antitransglutaminasa de tipo 2 (AATG2) tanto en pacientes sintomaticos como asintomaticos. Se [
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establece diagnostico de EC si AATG2 IgA >10 x LSN, confirmados por AAE (en una 22 muestra) .:i
Los individuos NO DQ2 /DQ8 tienen muy poca probabilidad de desarrollar una EC. La determinacion del genotipo |- &
HLA no es imprescindible para el diagnostico Pr=)
Tratamiento: Actualmente el Unico tratamiento eficaz es la dieta estricta SIN gluten, aunque se estan estudigy g~
nuevas opciones terapelticas emergentes padicis de




Primera cuestion

¢, Qué es el gluten y en qué cereales se encuentra?
¢, Son todos los cereales que tienen gluten toxicos
para los pacientes celiacos?
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Eh ‘ng/l’uten s fesponsable de la elasticidad de la masa de harina. Representa un ou7u uc 1as
pmtelnas del trigo. Esta compuesto de un conjunto de proteinas elasticas amorfas que se

R

encue/mra en la semilla de muchos cereales combinada con almidén. Hay dos grupos de

4 s

mtémas gue componen el gluten:

v
//
// /

/" «Prolaminas o gliadinas (solubles en etanol 40-70%) y

/ /
/

/2 - Gluteninas (insolubles)
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El gluten se encuentra en muchos de los cereales de la dieta, en mayor o menor proporcion. Sin
embargo, no todos los cereales gue contienen gluten poseen propiedades toxicas para los
celiacos y esto es debido a que esos cereales (como el arroz) poseen prolaminas( orzenina [/

del arroz) no toxicas para |

P- ~ N~ ~

Tipo de Prolamina

Cereal

Trigo

Centeno

Cebada
Avena
Boromna
Maiz
Arroz

Sorgo

Gliadina

Secalina

Hordeina

Avenina
Panicina
Ziena
Orzenina

Kafirina

Contenido en %%

&9%0

30-50%0

46-52%0

16%0

40%0

55%%0

5%%0

52%%
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Gluten

(80-90%)

Albuminas Globulinas

Gliddinds Gluteninas

(Prolaminas)
aPQd Gliadinas

Servicio de
Pediatria

SEPATAMINTE OF JLD




/// /// V /
AV / /
s 7 / /
s 7 //

s 7 / —~

/ / -

e extensibilidad

glutenina

3

elasticidad

R 58

Gliadin Glutenin

Gluten (gliadin + glutenin)

©2011 by American Physiological Society

/7
/
t/’
/
o
/
/o
/)
7
/
/
/!

el

Servicio de
Pediatria

SEPATAMINTE OF JLD




\ \
/ \ N
\ N
N N \ \
~ N \ \
AN \ |
\\ \ // | " 4
/
/ // / / '
A / / | |
~— / / /
/ e / /
/ /// // /
| 7 7 /
/ / /
/ / /
/ 7 /
/ / /
/ /
/ /
/ /
/
/ //
/
/ /
/ /
/
/
s
//
7~

.. Slgue siendo necesaria la biopsia para establecer
el diagnostico de celiaguia?
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Ano 1969 Ano 1990
* Imprescindibles 3 + Imprescindible al
biopsias para el menos una_primera
diagnostico biopsia para
establecer el
diagnostico

Prueba de provocacion
en <2 afos y si hay
dudas en el diagnostico

 Prueba de provocacion -
en todos los casos

 En todos los casos, el « En la mayoria, el
diagnostico se diagnostico se
confirmaba tras 5-6 confirmaba tras 5-6

afios de seguimiento afos de seguimiento
*AATG

antiendomisio de clase IgA

%}? 2. Evolucion de los criterios diagnos

- IgA: anticuerpos antitransglutaminasa 2 de clase IgA **LSN: Limite superior de la normalidad W

COS

Ano 2012 Ano 2020
En pacientes ¢ /En algunos pacientes
sintomaticos con intomaticos se podria
AATG-IgA* >  10x fealizar el diagnostico
LSN**, AAE-IgA*** [omitiendo la 12 biopsia
positivos y HLA DQ2// intestinal (AATG- IgA >
DQ8 podria/ 10x LSN, AAE- IgA
establecerse positivos )
diagnéstico de E
omitiendo la 1
biopsia
Prueba de provocacion < No es necesario el HLA
solo si dudas en para el diagnostico sin
diagnostico biopsia
« _En_ los déficits de
IgA v en_pacientes
con Diabetes Mellitus
(DM) la biopsia _es
obligatoria
En la mayoria, el En la mayoria de casos
diagnéstico se | diagnostico qued
confirmaba tras 1-3 canfirmado

tras

meses de seguimiento t

I‘F .
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3 Actualizacion: Guia ESPGHAN 2020

) ESPGHAN

/ GUIDELINES

+ En la aproximacion diagnostica inicial de la EC solicitar: IgA total + AATG -IgA, tras
comprobar que el paciente esta consumiendo gluten.

+ Puede realizarse de forma segura el diagnostico sin biopsia en pacientes con AATG -IgA
=210 x LSN 'y con AAE-IgA positivos en una segunda muestra de sangre. Se aplican los
MIismos criterios en sintomaticos que en asintomaticos.

+ No es necesario determinar el Antigeno Leucocitario Humano (HLA). Los individuos HLA-
DQ2 y/o DQ8 negativos tienen un riesgo muy bajo de enfermedad celiaca (alto valor
predictivo negativo); un resultado positivo no confirma el diagndstico

+ Se debe realizar biopsia: AATG-IgA positivos con valores < 10 x LSN; déficit de IgA +
anticuerpos de tipo IgG positivos ; Diabetes Mellitus tipo 1 asintomaticos
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3 Actualizacion: Guia ESPGHAN 2020
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7/
~" /] lgAtotal + IgA anti4TG Accién Tipo Linfocitos intraepiteliales Criptas Vellosidades
7/ -
, // +” | 1gA baja + IgA anti-{TG Pruebas basadas en 1gG: IgG anti-tTG, anti-endomisio, o anti- contados/100 células
7| ~rnativg fnside Annminada da nljadina. epiteliales
/
/ . . .
o Niveles de IgA antl-lransglutam|na§a o 0 <40 Normales Normales
7 - Menos de 10 veces el valor superior normal: biopsia.
g IgA normal + IgA anti-tTG 1 iew we +v =wwwe w Valor superior normal: se pucucn realizar 1 >40 Normales Normales
alta St __ __ - .g.\anti-endomisio en primer lugar, y si estas : -
resultan positivas, se discute con la familia para diagnosticar 2 >40 ERoHE e Normales
enfermedad celiaca sin biopsia. Considerar pruebas genéticas. 33 540 UinartrAfinag Atrafia Jeve
IgA normal + IgA anti-tTG ETfermeda:q cel_laca poc:v pIobabIe. Qons[derar posibilidad de' 3b >40 Hipertréficas Atrofia marcada
K alen nanativg gjf ~nor de ‘S, rlnah:\ cin nlnlqn, aniarnhahq . i
negativa . . . 3c >40 Hipertréficas Ausentes
perasuuia ue proteinas y uso de i .
Fuente: elaboracion pr0p|a con base en Sahin Y. Celiac disease in children: A review of the literature. World J Clin Fuente Adaptado dE Sahln Y CE“&C dlsease If'l Chlldren A reVIeW Of the |IIEI’atI.II'E WDI’|C| J C|II'I PEdIaII', 2021 ,10(4}53—
Pediatr 2021;10(4):53-71 71

Abordaje diagnostico de la EC segun la guia
ESPGHAN 2020
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4. Diagnostico de la EC

+ MARCADORES +
SEROLOGICOS
—

- AATG- IgA
(los + especificos
y sensibles)

. AAE- IgA
.+ AAG- IgA

GENETICA
(HLA-DQ?2 (90-
95%) y HLA-DQS8

(5-10%)

BIOPSIA
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N 4. Diagnostico de la EC
Vo P A
v L | s e /
v / /
| ‘; ,l Se debe sospechar la EC en niilos que presenten alguno de los signos, sintomas
| I/
|

,//// / (dlgestlvos y extradigestivos) o situacion de riesgo:

Sintomas en ninos / . \
Grupos de riesgo:
lomina Alamia | Familiares de primer grado
Celicidad net tes afectos de EC

App Celicidad

Déficit selectivo de IgA
Artritis idiopatica juvenil
Lupus eritematoso sistémico
DM tipo |

Enfermedad
tiroidea/hepatica
autoinmune

Sindrome de
Down/Turner/Williams...

Asintomaticos |/

Baja Talla En la adolescencia

es habitual que los
Distension abdominal sintomas remitan o

se "escondan”

Anemia Ferropénica

Primera menstruacion k v )
tardia o
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vy Segunda cuestion:

¢ Sigue siendo necesaria la biopsia para establecer el
diagnadstico de celiaquia?

Estudio realizado por Dr.

2020

;Estamos diagnosticando
enfermedad celiaca en exceso?

Aplicacion de los nuevos criterios diagndsticos ESPGHAN

Autor: Nicolds Canovas Tutores: Fernando Clemente, Oscar Manrique

R3 Pediatria = HGUA Seccién Medicina Digestiva Pediatrica

X @

o

Clemente y Dr. Canovas (aio

=)

2020):

Se llego a la conclusiéon de que de
las 220 endoscopias digestivas
altas que se realizaron en
pacientes diagnosticados de EC,
aplicando los

los criterios diagnaosticos
ESPGHAN 2020, 7 endoscopias

eran normales. Por lo que la|

anlicacion _ adtricta-—_de  dicha<s

Las directrices en cuanto a la orientacién futura del diagnostico de la EC probablemente consideraran menos estricta la
aplicacion de marcadores serolégicos y se tendra mas en cuenta laindicacion de biopsia debido al sobrediagnéstico actual

'.*

o
OUOT CUTAY I Toouacy [ I

Servicio de
Pediatria




Tercera cuestion:

¢ Es la unica solucidon a la EC la dieta sin gluten?

Actualmente el Unico tratamiento eficaz para la EC es la dieta estricta
SIN gluten. Sin embargo, existen nuevas opciones terapéuticas
emergentes en fase de estudio a considerar en un futuro

—_—

Servicio de
Pediatria

ST




5. Tratamiento. Nuevas opciones terapeiiticas

Disminuir toxicidad

del gluten

Modificacion genética
del trigo (fase 3)

Harinas pretratadas con
proteasas

Transaminacion de la

harina de trigo
mediante
transglutaminasa de

uso industrial

Secuestro del
gluten mediante
endopeptidasas

Latiglutenasa

Evitar aumento de
la permeabilidad
intestinal

Acetato de
larazotido (bloquea
la unidbn de la
zonulina al
enterocito)

Inhibidor

selectivo de la
transglutaminasa
2

Amortiguar la
reaccion
inmunologica

Inhibicion de IL-5

Blogueo de HLA-
DQ2 (fase 3)

Inducir
inmunotolerancia

Infeccion por larve
de Necatol
Americanus

Vacuna (Nexvax 2)

Nanoparticulas de
gliadina
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Cuarta cuestion:

¢,ES sana la dieta sin gluten para los no

celiacos?

JOURNAL OF

Research Article EASL HEPATOLOGY

CrossMark

Increased risk of non-alcoholic fatty liver disease after diagnosis
of celiac disease

Norelle R. Reilly", Benjamin Lebwohl'~*, Rolf Hultcrantz®, Peter H.R. Green',
Jonas F. Ludvigsson®~*

!Celiac Disease Center, Department of Medicine, Columbia University College of Physicians and Surgeons, New York, NY, USA; 2Depm'm‘!enr of

Pediatrics, Columbia University College of Physicians and Surgeons, New York, NY, USA; *Department Medical Epidemiology and Biostatistics,

Karolinska Institutet, Stockholm, Sweden; *Department of Medicine, Karolinska Institutet, Stockholm, Sweden; *Department of Pediatrics, Orebro
University Hospital, Orebro University, Orebro, Sweden

Conclusion del estudio:
Los pacientes celiacos presentan mayor
prevalencia de esteatosis hepética no
alocoholica que la poblacion general

En los ultimos afos, la dieta sin gluten se
ha convertido en una de las dietas mas
populares en la poblacion general
Carencias de la dieta libre de gluten:

» Menor cantidad de fibra dietética

« Déficit de vitaminas (vitamina

D...)
« Déficit de minerales (calcio...)

/

La evidencia cientifica no puede

afirmar que la dieta sin gluten sea

beneficiosa para los adultos gue no .

tienen EC
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7S Quinta cuestion:

¢, ESs la EC una enfermedad permanente o en
constante transformacion?

El por qué ha surgido esta pregunta es por la sensacion que se tiene
por parte de algunos pediatras, de que no todos los nifios cumplen bien
con la dieta estricta sin gluten, sin saber muy bien la evolucion de estos
niNos

En este contexto, Dr. Luis Ros Mar (Zaragoza) analizé la evolucion a
largo plazo de celiacos diagnosticados en la edad pediatrica, |
encontrando tasas de no recaidas significativas (endoscopia)




6. Estudio de casos en la provincia de Alicante
Metodologia

« Estudio descriptivo de caracter retrospectivo y prospectivo de un total de 28 antiguos
pacientes de la provincia de Alicante que fueron diagnosticados de celiaquia en la edad
pediatrica

« Anamnesis a pacientes y/o familiares a través de entrevista telefonica, asi como
recopilacion de datos y analiticas sanguineas a través de la plataforma Orion

Criterios de inclusion

» Los pacientes incluidos en el estudio tienen 20 afnos de edad o mas y hace 10 afnos o
mAs fueron diaaonosticados de celiaatiia

Variables

« Las variables empleadas en el estudio fueron edad; sexo; situacion clinica actual
y ultima analitica sanguinea (marcadores serologicos AATG y anticuerpos
antigliadina deaminada

Xe
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6. Estudio de casos en la provincia de Alicante

= N // / /
\\ \I \: //—_///// // |
\ L i // / R
v L |/ / / esu a OS
\ \ | / / / /
[ |/ // //
P / /
|1 //’ / /
)/ / /// / / B Dieta esdtricta ®No adherencia
/17 7/ / /
/ 7 / / /
S / ADHERENCIA A LA DIETA SIN GLUTEN
7 7 / / /
7 ///// // ///
//// // ///
/ 7/ s
/ s
/ /
/ /
s s
/ s

el
Servicio de
Pediatria

SEPATAMINTE OF JLD
W T &




\

|
/

\
\

Resultados

No adherencia a la dieta- Marcadores
seroldgicos

® No adherencia y analitica

normal
® No adherencia y analitica
anormal

- 6. Estudio de casos en la provincia de Alicante

gluten (n=16) presentaron niveles normales de marcadores seroldgicos

El 100% de los celiacos que cumplieron estrictamente con la dieta sin |

7 / / /
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6. Estudio de casos en la provincia de Alicante

/

/ Resultados

No adherencia a la dieta- Sintomatologia

N=12 ,"

= No adherencia y ausencia de sintomas = Adherencia parcial y ausencia de sintomas /////
= Adherencia parcial y sintomas o /’%ﬁ ° —
0 - 5 - c Z o FYICIO
Todos los pacientes que cumplian con la dieta (n=16) referian estar asintoméaticos el 100% Pediatria

d Qo pl I N / / / a; , SEPARTANINTE O 2L



7. Respondiendo a las cuestiones

El gluten se encuentra en muchos de los cereales de la dieta y son las proteinas que lo
conforman las que pueden poseer propiedades toxicas para el paciente afecto de
celiaquia

Aungue actualmente se aplican criterios serologicos en el algoritmo diagnostico de la EC,
lo mas probable es que en un futuro se reconsidere la indicacion de la biopsia para evitar
el sobrediagndstico actual

El Unico tratamiento actual para la celiaquia es la dieta estricta sin gluten de forma
permanente. No obstante, nuevas opciones terapéuticas se estan estudiando

No hay estudios cientificos que avalen que la dieta libre sin gluten sea beneficiosa para
la poblacion no celiaca

Se esta observando que la celiaquia en pediatria pueda no ser de caracter permanénte

Xe
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