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Resumen

La enfermedad celiaca (EC) es un proceso sistémico desencadenado por el gluten que cursa con
una combinacion variable de sintomas clinicos, marcadores serolégicos especificos, haplotipo HLA-
DQ2/DQ8 y enteropatia. La guia ESPGHAN 2020 de diagnéstico de la EC en pediatria recomienda,
para el estudio inicial de la EC, la determinacién de IgA total y anticuerpos antitranglutaminasa
tisular 2 (anti-TG2 IgA). Los nifios con anti-TG2 IgA >10 veces el limite superior de la normalidad y
anticuerpos antidendomisio IgA positivos pueden ser diagnosticados de EC sin biopsia intestinal.
Debe realizarse biopsia intestinal si niveles de anti-TG2 IgA inferiores. Para un diagnostico sin biop-
sia no es necesario el estudio genético ni que el paciente sea sintomatico. La base del tratamiento
es una dieta estricta sin gluten, pero no hay instrumentos validados que estimen la adherencia. Los
adolescentes abandonan con mayor frecuencia el tratamiento, sobre todo en situaciones sociales
y durante el periodo de transicién a la consulta de adultos. La transicion debe tener en cuenta la
madurez fisica y emocional del adolescente, para ensefarle a ser independiente en el manejo de
su enfermedad. Se trata de una fase de tutela cuidadosa, ya que algunos adolescentes pueden
experimentar temor cuando se enfrentan a este periodo.

Palabras clave: Enfermedad celiaca; Diagnédstico; ESPGHAN; Adolescente; Dieta sin gluten;
Transicion.

Abstract

Celiac Disease (CD) is an immune-mediated systemic disorder triggered by gluten and character-
ized by the presence of a variable combination of symptoms, CD-specific antibodies, HLA-DQ2/
DQ8 haplotypes, and enteropathy. ESPGHAN 2020 guidelines for the diagnosis of pediatric CD
indicate the combination of total IgA and IgA class antibodies against transglutaminase 2 (anti-1TG2
IgA) for its initial testing. Children with high anti-TG2 IgA values (210 times the upper limit of nor-
mal) and positive endomysial antibodies could be diagnosed of CD without biopsy. Children with
lower anti-TG2 IgA levels should undergo endoscopy and biopsies. HLA testing and presence of
symptoms are not mandatory criteria for serological-based non-biopsy CD diagnosis. The mainstay
of treatment is a strict gluten-free diet. There is lack of a validated instrument to measure adher-
ence to the diet. Adolescents report less compliance with gluten-free diet than younger children,
in particular at social gatherings and transition to adult care could be a risk period for treatment
abandonment. Transition has to take into account the patient’s physical an emotional maturity and
it aims to make patients independent in managing their disease. It is a very delicate phase of care
and some adolescents might experience fear or anxiety when facing this period.

Key words: Celiac disease; Diagnosis; ESPGHAN, Adolescent; Gluten free-diet; Transition.
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Definicion

La enfermedad celiaca (EC) es un proceso sistémico de caracter inmunoldgico, desencadenado por el
consumo de gluten y de otras prolaminas relacionadas (secalinas, hordeinas y, posiblemente, aveninas)
gue se da en sujetos genéticamente predispuestos. Cursa con una combinacion variable de sintomas
clinicos, marcadores serolégicos especificos, haplotipo HLA-DQ2/DQ8 y enteropatia®.

El Unico tratamiento posible es la eliminacion estricta y de por vida del gluten de la dieta, con lo que
se consigue la desaparicién de los sintomas, la negativizacion de los autoanticuerpos, la normalizacion
histoldgica de la mucosa intestinal y la prevencion de las complicaciones.
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Epidemiologia

En las Ultimas décadas, la EC se ha convertido en una de las enfermedades gastrointestinales crénicas
mas frecuentes, dado que afecta a 1% de la poblacion con un rango entre 0,5 a 1,26%.

Sin embargo, la mayoria de estos pacientes permanecen sin diagnosticar. El espectro completo de la
EC se ha asemejado a un iceberg, en el que la punta representa a los pacientes sintomaticos o perte-
necientes a grupos de riesgo, y que son diagnosticados con mayor facilidad, y en la parte sumergida
estarian los pacientes asintomaticos no diagnosticados. La enfermedad es mas frecuente en mujeres y
afecta a todos los grupos de edad.

Presentacion clinica

Ao largo de los afios ha evolucionado la nomenclatura de las distintas formas clinicas de presentacién
de la EC, lo que ha dado lugar a cierto grado de confusion. En 2012 un grupo de expertos efectud
una revisién de este tema con el fin de aunar las definiciones credndose la Clasificacién de Oslo®, que
describe los diferentes fenotipos clinicos de la enfermedad en:

— EC asintomatica: Es aquella en la que el paciente no experimenta ningin sintoma, incluso cuando
se le pregunta de forma especifica.

— EC clasica: Es la que se presenta con signos y sintomas de malabsorcion, es decir, diarrea, esteato-
rrea, pérdida de peso o fallo de medro, escaso apetito y distension abdominal.

— EC no clasica: En esta forma clinica existen sintomas gastrointestinales diferentes a la malabsor-
cion, y sintomas extraintestinales.

— EC subclinica: Cuando existen sintomas por debajo del umbral de deteccién, ya que los sintomas y
signos que presentan son lo suficientemente leves como para no ser una indicacion de busqueda
activa de la enfermedad.

— EC potencial: Se refiere a pacientes que presentan serologia positiva pero que su biopsia intestinal
es normal.

En los Ultimos afos se ha observado un cambio en la presentacion de la EC que se mantiene estable
por el momento. Ha disminuido la forma clasica y la presentacion con multiples sintomas, propia del
niflo pequefio (lactante y preescolar), que tiene una mayor probabilidad de atrofia total de las vellosi-
dades intestinales, aunque no existan diferencias en el titulo de anticuerpos antitranglutaminasa IgA
(anti-TG2 IgA) ni en los depdsitos de estos anticuerpos en el epitelio intestinal, cuando se compara con
las formas clinicas mas leves. Sin embargo, se observa una mayor frecuencia en el diagnéstico en nifios
mayores y adolescentes con sintomas mas leves, como el dolor abdominal de caracteristicas poco
especificas, y manifestaciones extraintestinales como aftas orales, alteraciones en el esmalte dental, ce-
faleas, artralgias o artritis y anemia ferropénica (Tabla I). Este cambio de la presentacién se ha atribuido,
al menos en parte, a la evolucion de los test seroldgicos que han permitido diagnosticar con fiabilidad
a pacientes con sintomas muy leves e incluso pacientes asintomaticos, como suelen ser los familiares
de primer grado de enfermos celiacos y los grupos de riesgo (Tabla I)®.

En nuestro medio este cambio en la forma de presentacion se esta produciendo de manera mas lenta.
La Sociedad Espafiola de Gastroenterologia Hepatologia y Nutricion Pediatrica inicié un registro de
nifos celiacos, en el que participaron 39 hospitales de nuestro pais, y que se mantiene en la actualidad.
Se pudo comprobar que, a diferencia de otros paises europeos, nuestros nifos celiacos seguian diag-
nosticandose a una edad media de 2,3 afos, mayoritariamente con una forma de presentacion clasica
(70,9%), frente al 21,9% de formas no clasicas y el 7% de asintomaticas®. En el momento actual se esta
revalorando, afios después, si se ha producido un cambio en los Ultimos afos de este registro.

Otra observacién relacionada con la presentacion clinica de la EC es la descripcién reciente de la EC
ultra-corta. En estos pacientes la lesién de la mucosa intestinal estd circunscrita al bulbo duodenal.
Parece un fenotipo especifico que afecta con mayor frecuencia a mujeres, adolescentes y adultos jove-
nes. Se estima que la prevalencia de este tipo de presentacidn se sitla en torno al 11%. Presentan con
menor frecuencia diarrea, anemia ferropénica y titulos de anti-TG2 IgA superiores a 10 veces el limite
superior de la normalidad (LSN). Esta forma maés leve podria explicarse por verse afectado un segmento
corto del intestino, lo que causa una minima pérdida de la capacidad absortiva®.

Dentro de las manifestaciones de la EC es frecuente el hallazgo de una anemia ferropénica, que en oca-
siones, es la Unica manifestacion de la enfermedad. Con una dieta sin gluten y, en la mayoria de los ca-
sos, sin necesidad de aportar hierro suplementario, el paciente normaliza los parametros hematoldgicos.
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Los nifios con esta forma clinica tienen una afectacion serolégica e histolégica mas grave y, aunque en
la mayoria la anemia ha desaparecido al afio del tratamiento, los niveles de hemoglobina siguen siendo
inferiores a la de celiacos sin anemia al diagndstico®.

Adolescentes y adultos jévenes con diagndstico doble de EC y diabetes mellitus tipo 1 parecen tener
un riesgo tres veces superior de desarrollar un trastorno de la conducta alimentaria, hecho que afecta
ambos géneros. No obstante, se desvelan como factores de mayor riesgo ser mujer, de mayor edad
y con sobrepeso. Esto apoya el concepto de que las enfermedades crénicas, cuyo tratamiento es die-
tético, predisponen al desarrollo de trastornos de la conducta alimentaria, hecho que debe tenerse
en cuenta en el seguimiento de estos pacientes para, mediante una rapida deteccién e intervencion,
impedir que estos trastornos tengan un desarrollo completo®.

Diagnostico
Estudio serologico

La desamidacion de los péptidos de gluten por la transglutaminasa tisular se considera un mecanismo
clave en la patogenia de la EC, que aumenta la inmunogenidad de la gliadina y aldna la respuesta de
anticuerpos frente a la gliadina y a la transglutaminasa tisular. La elevada precision de los test utiliza-
dos para la determinacién de los anticuerpos de la EC ha elevado a la serologia a la primera linea de
investigacion en pacientes con sospecha de esta enfermedad.

Anticuerpos anti-transglutaminasa tisular

Los anti-TG2 IgA son los indicados como primera determinacion en el diagnostico de la EC por su ele-
vada sensibilidad y especificidad, ademas de tener la ventaja de efectuarse mediante técnica automati-
zada (enzimoinmunoanalisis). Los titulos elevados de anti-TG2 IgA, superiores a 10 veces LSN, predicen
la existencia de lesion de las vellosidades intestinales con gran especificidad”®. Se han descrito valores
falsos positivos, habitualmente a titulos bajos, por reaccién cruzada con anticuerpos en otras situacio-
nes clinicas como enfermedades autoinmunes, hepaticas e infecciones.

Anticuerpos antiendomisio

Los anticuerpos antiendomisio (EMA) reaccionan con el endomisio, que es una forma de tejido conec-
tivo perivascular que se encuentra entre las fibras musculares lisas. Actlan frente a la transglutami-
nasa que se encuentra en tejidos como el eséfago de mono y el cordon umbilical, que se usan como
substratos en los test desarrollados para su determinacion. La precision diagnostica de los EMA IgA es
muy elevada y son unos excelentes anticuerpos por su elevada sensibilidad y especificidad®. Su ma-
yor problema radica en que se efectian mediante inmunofluorescencia indirecta, que es una técnica
semicuantitativa y subjetiva en la que es importante la experiencia del personal que efectda su lectura.

Anticuerpos anti-péptidos desamidados de gliadina

Los péptidos de gliadina son desamidados por la transglutaminasa tisular produciéndose un aumento
importante de su inmunogenicidad. Se han desarrollado test que detectan los anticuerpos anti-pép-
tidos de gliadina desamidada (anti-PDG), que han sustituido a los anticuerpos frente a la gliadina
nativa, que han sido abandonados en la practica clinica. Tienen la ventaja de determinarse median-
te técnica automatizada (enzimoinmunoanasis), sin embargo, en contra de las expectativas iniciales,
no han conseguido superar a los anti-TG2 IgA. Los anti-PDG isotipo IgG son Utiles para el estudio de la
EC en pacientes con déficit selectivo de IgA. La positividad aislada de estos anticuerpos, tanto isotipo
IgA como IgG, se considera poco predictiva de EC y da lugar a resultados falsos positivos que aumen-
tan el nUmero de endoscopias innecesarias.

Test rapidos inmunocromatograficos

Los test de lectura rapida se realizan mediante inmunocromatografia, por tanto, no son cuantitativos.
Utilizan unas gotas de sangre capilar que difunden, con aparicién o no de una linea en la ventana del
test dependiendo de si es positivo o negativo, y los resultados se obtienen en unos minutos. Detectan
anti-TG2, anti-PDG, anticuerpos antigliadina o combinaciones de varios. Han sido utilizados como des-
pistaje no invasivo de la EC con buena correlacion con la serologia estandar, siempre que la lectura sea
realizada por personal entrenado. Pero la experiencia con ellos es atn limitada para poder ser usados en
la practica clinica habitual y los resultados deben ser siempre confirmados mediante serologia estandar.
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Limitaciones de los test serolégicos

— Falta de estandarizacion de los anti-TG2 IgA: Se han observado variaciones entre diferentes marcas
comerciales y entre laboratorios usando el mismo test en niveles de anti-TG2 leves-moderados®.
Las guias ESPGHAN 2012 recomiendan que los laboratorios extremen las medidas internas de
control de calidad, con célculo adecuado de la curva de calibraciéon que incluya el valor de 10
veces LSN®.

— Falsos negativos de la serologia:

«  El tratamiento inmunosupresor y la dermatitis herpetiforme, en la que con frecuencia los
anticuerpos son negativos.

«  Disminucion de la ingesta de gluten: El estudio seroldgico debe efectuarse mientras el pa-

ciente consume una dieta normal, ya que la dieta sin o baja en gluten diminuye el nivel de El estudio serolégico
anticuerpos. Si durante el proceso diagndstico el paciente ha retirado el gluten, es recomen- se debe realizar con

dable realizar una dieta normal, de al menos 3 rebanadas de pan al dia durante 1 a 3 meses, una dieta normal, ya
y repetir los anti-TG2. que la retirada del

gluten disminuye el

«  Déficit selectivo de IgA: Para evitar falsos negativos de la serologia en caso de déficit selec- . .
nivel de anticuerpos

tivo de IgA, siempre debe realizarse una cuantificacion de la IgA sérica total con la primera
determinacion de los anti-TG2 IgA. En estos casos deben usarse los anti-TG2 IgG, EMA IgG o
anti-PDG IgG®. A diferencia de los anti-TG2 IgA, no hay estudios que hayan valorado que
niveles de anti-TG2 IgG pueden predecir con fiabilidad la existencia de lesién intestinal, por
tanto, en estos pacientes debe realizarse siempre biopsia intestinal, independientemente del
nivel de anticuerpos®.

« Seguimiento de la dieta: Aunque se considera que el descenso progresivo de los valores de
los anticuerpos equivale a un buen control de la enfermedad, el papel de la serologia en el
seguimiento tiene limitaciones. En un meta-analisis que valoré este aspecto, la especificidad
para detectar la atrofia vellositaria fue buena pero la sensibilidad fue baja, tanto para los
anti-TG2 IgA como para los EMA. Por tanto, hay pacientes, que aun presentando serologia
negativa, pueden tener lesién intestinal®®.

Estudio genético

En nuestro medio, la mayoria (96%) de los pacientes son portadores del heterodimero HLA-DQ2.5,
codificado por los alelos DQA1*05 y DQB1*02, que pueden ser heredados en el mismo cromosoma
(configuracion cis) o separados en dos cromosomas homologos (configuracion trans). El 2% portan el
heterodimero HLA-DQS8, codificado por los alelos DQA1*03 y DQB1*03:02, 1,5% portan el HLA-DQ2.2,
codificado por los alelos HLA-DQA1*02:01 y HLA-DQB1*02:02 y el 0,4% portan el HLA-DA7.5, codifi-
cado por los alelos HLA-DQA1*05:05-HLA-DQB1*03:01. Considerando que la frecuencia de la EC es de
1:100, muestran un riesgo superior a la poblacién general los portadores del HLA-DQ2.5 con dos co-
pias del alelo HLA-DQB1*02 (1:12) y los homozigotos para el HLA-DQ8 (1:25). El genotipo HLA-DQ7.5,
aunque no confiere un mayor riesgo, ya que es mas frecuente en los controles que en los celiacos, no

La indicacién
principal del
estudio genético
seria descartar la
EC cuando no sea
compatible y en
el caso contrario,

debe utilizarse para descartar la EC, si la sospecha clinica es muy alta®?. !de|.1t.|f|car 5
individuos con
Los haplotipos de la EC son muy frecuentes en la poblacién caucasica general llegando al 30-40%, pero riesgo genético
solo un pequefio porcentaje desarrollara la EC. Por ello, no pueden ser utilizados para su diagnostico. de desarrollar la
De hecho, en las ultimas guias ESPGHAN 2020, se retira el requisito de su positividad para el diagnos- EC en familiares
tico de la EC sin biopsia. La indicacién principal del estudio genético es descartar la EC cuando no sea de primer grado
compatible y en el caso contrario, identificar a individuos con riesgo genético de desarrollar la EC en y enfermedades
familiares de primer grado y enfermedades asociadas®. asociadas

Biopsia intestinal

Aunque la biopsia intestinal ha dejado de ser imprescindible para el diagnéstico de algunos casos de
EC, sigue siendo obligada cuando los valores de anti-TG2 son inferiores a 10 veces LSN. Para optimizar
el rendimiento de la biopsia intestinal, se recomienda la toma de al menos cuatro biopsias a nivel duo-
denal y una o dos en bulbo®. La clasificacion mas utilizada es la de Marsh modificada por Oberhiiber
que categoriza la mucosa intestinal en Marsh 0 (mucosa normal), Marsh 1 (linfocitosis intraepitelial),
Marsh 2 (aumento de la profundidad de las criptas al doble del tamafio de la vellosidad), Marsh 3 a
(atrofia parcial), Marsh 3 b (atrofia subtotal) y Marsh 3 c (atrofia total). Para el diagnostico de EC se
requiere la presencia de lesion Marsh 2 o 3.
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El individuo con EC potencial, es decir, con serologia positiva pero mucosa intestinal Marsh 0 o 1 resul-
ta un problema diagnéstico. En un esfuerzo por intentar valorar la historia natural de estos pacientes
y los factores de riesgo de desarrollar atrofia intestinal con el tiempo, se ha publicado un estudio de
seguimiento de 280 nifios con EC potencial valorados a largo plazo. La incidencia acumulada de atro-
fia intestinal a los 12 afios fue del 43%, lo que indica que hay que valorar cuidadosamente la retirada
del gluten de la dieta en estos casos dudosos, ya que muchos nifilos con EC potencial probablemente
nunca van a desarrollar lesién intestinal. Se consideran factores protectores la edad menor de 3 afos,
la lesion Marsh 0 y un menor nimero menor de linfocitos T y/&. Aunque no fue el factor mas discri-
minante, el efecto de la genética de riesgo en el desarrollo de atrofia intestinal fue mas importante en
nifos entre 3y 10 afios®2.

Otra opcidn de ampliar el estudio en casos de EC potencial es la valoracion de los depositos de Anti-TG
2 IgA, tanto a nivel del epitelio como en la ldmina propia. Se considera un marcador sensible de EC aun
cuando la morfologia de las vellosidades intestinales es todavia normal, por tanto, se corresponderia a
un estadio temprano de la enfermedad. Sin embargo, su papel en el diagnostico de los casos dudosos
no estd completamente clarificado.

Actualizacion de los criterios de diagnostico de EC
en ninos y adolescentes

Guias ESPGHAN 2012

Teniendo en cuenta la precision diagnostica de los anti-TG2 IgA y los EMA IgA con una excelente
correlacién con la presencia de lesién intestinal, la Guia ESPGHAN 2012 de diagnostico de la EC
en nifos y adolescentes contemplé la posibilidad de realizarlo sin necesidad de biopsia intestinal.
Para poderlo llevar a cabo, el paciente deberia presentar unos titulos de anti-TG2 IgA superiores a
10 veces LSN y unos EMA positivos efectuados en una muestra posterior, para confirmar el diag-
néstico y minimizar la posibilidad de error de la técnica o del etiquetado en la determinacién de
los anti-TG2. Todo ello en el contexto de un paciente sintomatico con una genética compatible®.
La precision de este modelo diagnostico de la EC sin biopsia intestinal se confirmé en dos amplios
estudios publicados en 2017®9). Aplicado en la practica clinica habitual se evitan al menos un 35%
de las biopsias intestinales, fundamentalmente en nifios con edad inferior a 5 afios, que son habi-
tualmente los mas sintomaticos.

Guias ESPGHAN 2020

Desde la aparicion de las guias ESPGHAN 2012 y hasta el momento actual, se ha valorado el papel de la
serologia en otros escenarios diagnosticos diferentes al del paciente sintomatico. Se ha observado que
niveles de anti-TG2 IgA superiores a 10 veces LSN predicen la existencia de lesion intestinal también
en pacientes asintomaticos pertenecientes a grupos de riesgo como los familiares de primer grado de
pacientes celiacos y en nifos asintomaticos sometidos a despistaje de EC en poblacion general. Esto
ha llevado a que en las nuevas guias se valore la opcion de realizar el diagndstico de la EC sin biopsia
intestinal en pacientes asintomaticos. Sin embargo, hay que tener en cuenta que esta decision debe
tomarse de forma individualizada, puesto que se sabe que el valor predictivo positivo de los anti-TG2
IgA, incluso a titulos elevados, es menor en nifios asintomaticos®.

En el momento actual, para el diagnostico de la EC se recomienda:

«  La determinacién de los anti-TG2 IgA en primer lugar junto con la cuantificacion de la IgA sérica.
En caso de déficit de IgA, se determinaran los anticuerpos isotipo IgG. Si los titulos de anti-TG2
IgA son superiores a 10 veces LSN y el paciente es sintomatico, se puede realizar el diagnostico
sin biopsia. Si el paciente es asintomatico, la decision de efectuar la biopsia se efectuara de forma
consensuada con los padres y el paciente, si tiene la edad adecuada. Si la serologia es positiva,
pero a titulos mas bajos de ese nivel, debe efectuarse biopsia que confirme la lesion intestinal.

«  Se mantiene la necesidad de diagndstico de la EC con biopsia intestinal en los pacientes asintoma-
ticos con diabetes mellitus tipo 1, ya que pueden tener anticuerpos de la EC positivos transitorios,
sobre todo al debut de la diabetes, en general a titulos bajos, pero existen casos con titulos altos
gue también negativizan. Asimismo, debe efectuarse biopsia intestinal en casos de déficit de IgA, ya
gue no hay datos sobre el valor predictivo del titulo de los anticuerpos isotipo IgG sobre el grado
de lesion intestinal.
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«  Seelimina la necesidad del estudio genético (HLA-DQ2/8) en los pacientes con titulos de anti-TG2
superiores a 10 veces LSN y en los que se va a realizar biopsia intestinal. El estudio genético estaria
indicado para el despistaje en poblacién de riesgo y en casos dudosos. Solo en los pacientes con
diabetes mellitus tipo 1 puede no ser coste-efectivo, porque la mayoria son portadores de los
haplotipos de riesgo de la EC.

Dieta sin gluten

El Unico tratamiento eficaz para la EC es la retirada de la dieta, de forma permanente, del gluten conte-
nido en el trigo, cebada y centeno. La avena es tolerada por la mayoria de los pacientes celiacos, pero
puede haber un grupo inferior al 5% que no la toleran. Su consumo es controvertido y con frecuencia
no se aconseja ya que la inmunogenicidad de la avena varia dependiendo de la variedad de cultivo y
del nivel de la contaminacién por otros cereales que contienen gluten. En cualquier caso, no se puede
aconsejar hasta que la enfermedad se haya estabilizado desde el punto de vista clinico y serolégico.

Este tratamiento ha mostrado mejorar la salud y calidad de vida en la mayoria de los pacientes, incluso
en aquellos que presentaban sintomas muy leves. Aunque no presenta efectos adversos, no es facil
de seguir a lo largo del tiempo debido a la existencia de barreras sociales, culturales, econémicas y
aspectos practicos. La dieta sin gluten tiene peor palatabilidad y es econdmicamente mas costosa e
incémoda desde el punto de vista social, sin olvidar que, en nuestro medio, la ingesta de cereales con
gluten es un héabito de muy larga evolucién. Ademas, hay una disponibilidad y acceso limitados a los
alimentos sin gluten, no existe un consenso sobre la cantidad de gluten minima permitida ni estanda-
rizacién del contenido de gluten en los alimentos. Los alimentos “sin gluten” debe contener < 20 ppm.

La mala adherencia a la dieta da lugar a la reaparicion de sintomas relacionados con la enfermedad,
altera la nutricion y compromete la salud ésea, aumenta el riesgo de neoplasias y conduce a una peor
calidad de vida.

Los cereales que contienen gluten son ricos en fibra, hierro y vitaminas del grupo B. Se ha observado
gue muchos productos procesados sin gluten tienen un indice glicémico superior con mayor cantidad
de grasa'y menor de fibra. Por lo que, en teoria, la dieta sin gluten podria ser de riesgo nutricional. Para
valorar este aspecto, se estudié la dieta de nifios celiacos espafioles con edad inferior a los 12 afos y
adolescentes de 13 a 18 afios comparada con la de nifios de la poblacién general. El 84% de los celia-
cos, tanto nifios como adolescentes, consumian productos procesados sin gluten entre 2 a 3 veces al
dia. Sin embargo, los autores no observaron diferencias significativas en la frecuentacion de alimentos,
parametros bioquimicos de nutricién, medidas antropométricas y densidad mineral ésea en los dos
grupos de edad cuando se comparaban con los nifios sanos®?.

En una revision sistematica reciente que incluye estudios de 24 paises, se ha constatado una importan-
te variacion en el grado de adherencia a la dieta, que oscila entre 28-98%, con una media del 78% y sin
diferencias de género. El hallazgo més consistente fue la peor adherencia de los adolescentes cuando
se compara con los nifos de menor edad y una mejor adherencia en los que forman parte de asocia-
ciones de celiacos. No fueron factores de riesgo, la edad al diagndstico, la historia familiar de EC, las
comorbilidades ni el hecho de presentar sintomas o no al diagndstico®. La pertenencia a asociaciones
de celiacos mantiene al paciente y su familia informados sobre las novedades cientificas asi como de
los productos seguros sin gluten, lo que redunda en un mayor conocimiento sobre las consecuencias
de una dieta sin gluten y favorece una mayor adherencia a la dieta.

El cumplimiento de la dieta puede ser especialmente complicado en la adolescencia, un periodo del
desarrollo en el que se experimenta inestabilidad e inseguridad. Estos pacientes, al contrario de los
mas jovenes, efectlan transgresiones de forma intencional. A pesar de este escenario poco positivo, la
incidencia de transgresiones no intencionales ha disminuido en los ultimos 10 afios, lo que indica un
mejor acceso a los productos sin gluten hoy en dia, una mejor preparacion para realizar la dieta por
parte de los padres y mejor etiquetado de los productos sin gluten. En aquel momento, la principal
causa de no adherencia por parte de los adolescentes era el rechazo de los compafieros por seguir una
dieta diferente; el adolescente, para evitar la exclusion social, consumia gluten en situaciones sociales.
En el momento actual ningun nifio refirié esta causa para justificar la no adherencia a la dieta. Esto pro-
bablemente es consecuencia del cambio de costumbres sociales, ya que hoy en dia la dieta sin gluten
es popular y seguida por individuos no celiacos. En el momento actual las causas mas frecuentes de
abandono de la dieta eran la ausencia de sintomas con las transgresiones y la dificultad de su adminis-
tracion. Esta dificultad se refiere a problemas en la compra y etiquetado de los productos sin gluten asi
como dificultad para comer fuera de casa, que hace que los viajes y las reuniones se vean dificultados.
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A pesar de las
dificultades
inherentes a la
realizacién de la
dieta sin gluten, la
calidad de vida del
nifio y adolescente
celiaco es similar a
la de los nifos de la
poblacion general

Para los adolescentes la mayor preocupacion fue no poder salir a comer fuera de casa. Las aplicaciones
en el mévil con listados de productos sin gluten en cada pais podria ser una ayuda muy interesante®,

En relaciéon con el desconocimiento de la dieta y/o la infraestimacién de posibles errores dietéticos,
hasta un 21% de adolescentes y adultos jovenes italianos presentaban serologia positiva, lo que indi-
caba que las transgresiones eran frecuentes. Ademas, uno de cada 5 pacientes, que creian efectuar una
dieta adecuada, presentaba anticuerpos positivos. Teniendo en cuenta que la serologia se hace positiva
solo cuando se toma una cantidad significativa de gluten, un nimero elevado de adolescentes y adul-
tos jovenes no realizaba el tratamiento de forma adecuada®®. Cuando se llega a la adolescencia, los
celiacos estdn menos sujetos a los alimentos preparados por sus padres y pueden cometer errores mas
facilmente. Cuando se van de casa, los adolescentes y adultos jovenes son responsables de comprar la
comida y cocinar, actividades que la mayoria de ellos no realizaba previamente. Los adolescentes que
acuden al instituto o a la universidad se enfrentan a un cambio brusco de su casa a un comedor que va
a aportar una provision de alimentos sin gluten no siempre como seria lo deseable.

Una causa frecuente que los adolescentes aducen para el abandono de la dieta es la ausencia de sinto-
mas cuando ingieren pequefias cantidades de gluten, lo que los lleva a pensar que lo pueden consumir.
Desafortunadamente las transgresiones de la dieta a esta edad se correlacionan mal con la aparicion
de sintomas. El adolescente debe conocer este hecho, pero también que la ingesta mantenida de glu-
ten produce una reaccion inflamatoria que lesiona la mucosa intestinal.

Calidad de vida

La OMS considera la salud como bienestar fisico, mental y social; es esencial para conseguir una salud
Optima entender la percepcion individual de la calidad de vida. El seguimiento de una dieta exige un
continuo esfuerzo por parte de la familia y el paciente. La naturaleza restrictiva de la dieta compromete
actividades como los viajes, las vacaciones, eventos familiares y comidas fuera de casa impactando de
forma negativa, no solo en la calidad de vida del paciente si no también en la de su familia. Sin em-
bargo, en un estudio realizado en nifios espafioles afiliados a una asociacion de celiacos se observd
que la EC no parecia tener un impacto negativo en las puntuaciones de las encuestas de calidad de
vida, observandose puntuaciones ligeramente inferiores en los padres que en los nifios. Los principales
factores asociados a una peor calidad de vida fueron la mala adherencia a la dieta, las dificultades eco-
némicas o sociales para realizarla y presentar sintomas con las transgresiones®*”.

Un metandlisis publicado este afio sobre calidad de vida en nifios celiacos arroja los mismos resulta-
dos, evidenciandose que la calidad de vida de nifios con EC es similar al de los nifios de la poblacion
general. La peor vision de los padres, sobre todo en temas de dieta y comunicacién, cuando valoran la
calidad de vida de sus hijos, puede relacionarse con la conciencia que tienen sobre las dificultades cog-
nitivas, emocionales y de comportamiento que presentan sus hijos y tienden a infraestimar la calidad
de vida en relacion a la declarada por aquellos. Al contrario de lo esperado, pocos estudios encontra-
ron una correlacion significativa entre la calidad de vida y la adherencia a la dieta®®.

El manejo de la dieta en el adolescente debe tener en cuenta el aumento en la responsabilidad y el cam-
bio del proceso de toma de decisiones de los padres al adolescente. El desarrollo de la identidad es un
hecho fundamental durante la adolescencia y modula la relacion con los demas, guia el comportamiento
diario y la capacidad de eleccién y esta relacionado con el bienestar. Se ha desarrollado un cuestionario
gue valora la llamada identidad de la enfermedad, concepto que se refiere al grado en que la enfermedad
cronica se integra en la propia identidad del individuo. En el caso de la EC, domina la aceptacién, lo que va
a favorecer el desarrollo del autocuidado. Ambos géneros aceptan mayoritariamente la EC como parte de
su identidad, mientras que lo menos puntuado fueron los sentimientos de que la enfermedad domina 'y
define completamente la identidad del paciente. Por tanto, los sentimientos que expresan estos pacientes
son mas positivos que negativos. Los adolescentes valoraron el dominio social como el més elevado en
relacién a la calidad de vida, es decir poder realizar todo aquello que hacen sus compaferos®.

Seguimiento

El seguimiento médico es esencial para confirmar el diagnostico, puesto que objetiva la respuesta
clinica a la dieta sin gluten, para valorar el grado de adherencia a la dieta y apoyar su realizacién,
identificar y prevenir déficits nutricionales, detectar de forma precoz las enfermedades asociadas y/o
complicaciones y educar sobre la enfermedad. Sin embargo, no existen programas de seguimiento a
largo plazo disefiados para conseguir estos objetivos. Lo habitual es establecer durante el primer afio
sin gluten visitas cada 3-6 meses y posteriormente cada 1-2 afios.
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En el momento actual, no existe un método perfecto para monitorizar el cumplimiento de la dieta.
Se utiliza el registro dietético, para lo que se precisa un dietista, que no siempre es posible. El registro
de sintomas no es Util en pacientes asintomaticos. El uso de la biopsia intestinal es excesivamente in-
vasivo y no puede repetirse tantas veces como para confirmar el seguimiento de la dieta a largo plazo.
Por lo que el método mas utilizado es la serologia, con las limitaciones anteriormente mencionadas.
Existen métodos, simples y rapidos, pero solo validados en pacientes adultos que, mediante preguntas
sencillas, valoran las estrategias que el paciente utiliza para evitar la ingesta de gluten y que parecen
tener buena correlacion con el estado de la mucosa intestinal.

Un método prometedor es la determinaciéon de péptidos inmunorreactivos del gluten en heces o en
orina. Estos péptidos tienen la capacidad de resistir la digestion y de ser absorbidos, por lo que son
eliminados por orina o heces, apareciendo cuando se ha ingerido gluten. El mayor problema que pre-
sentan es que el periodo de tiempo para la deteccion es corto, ademas necesitan méas estudios para
refinar la sensibilidad de la deteccién del gluten.

A diferencia de otras enfermedades crénicas, los celiacos no dependen de farmacos que precisen pres-
cripcion, por lo que no se ven obligados a efectuar visitas médicas. De hecho, muchos pacientes creen
que tienen un total control de la dieta y apenas tienen contacto con el sistema de salud. Por tanto, los
adolescentes con EC estan en riesgo de abandono médico, por lo que es necesario un puente entre los
servicios pediatricos y de adultos. Esto ha hecho que se hayan desarrollado las consultas de transicion,
gue ocurren en un momento particular de la vida del paciente en el que esta tratando de expandir los
limites de su independencia en relacion a sus padres.

Consultas de transicion

La transicion se define como un movimiento planificado que experimenta el adolescente con una
enfermedad crénica desde un cuidado del sistema de salud centrado en el nifio a un cuidado cen-
trado en el adulto. No es una simple transferencia de pacientes desde un servicio de pediatria a uno
de adultos; la transicién realmente representa un proceso complejo que se inicia tempranamente con
los especialistas pediatricos y cuyo objetivo es hacer a los pacientes independientes en el manejo de
su enfermedad. A diferencia de otras enfermedades gastrointestinales cronicas, como la enfermedad
inflamatoria intestinal, la transicion de la EC se caracteriza por afectar a un nimero alto de pacientes
gue presenta una baja incidencia de complicaciones. La transicion en la EC no sigue ningun protocolo
estandarizado y solo recientemente ha surgido el consenso de Praga, que ha valorado los pasos im-
portantes de este proceso®?. No obstante, las recomendaciones publicadas se basan sobre todo en
opiniones de expertos y en la evidencia de la transicion de otras enfermedades crénicas, mas que en
datos especificos de la EC.

Para comenzar la transicion, gastroenterdlogos pediatricos y de adultos deben visitar al enfermo de
forma conjunta, que es la mejor opcidn, ya que favorece el establecimiento de una relacion de confian-
za con el nuevo médico; cuando esto no es posible, ambos especialistas deben revisar los casos que
van a ser transferidos. Una via para facilitar la transicion es crear un “informe de transicién”, que debe
ser realizado por el gastroenterélogo pediatrico antes de la transferencia, y que debe contener datos
sobre como se realizé el diagndstico e informacion acerca de la serologia, antropometria, enfermeda-
des asociadas y cumplimiento de la dieta durante el seguimiento®. Debe ser un proceso colaborativo
en el que participan el paciente, sus padres o cuidadores, los gastroenterdlogos y el dietista. El equipo
de la transicion tiene la mision de que los adolescentes y sus familias comprendan las diferencias cul-
turales y practicas entre la medicina del adulto y del nifio.

Hasta la adolescencia, el gastroenterdlogo pediatrico dirige prioritariamente las explicaciones de la en-
fermedad y las caracteristicas de la dieta sin gluten a la familia, mas que hacia el paciente. Es la familia la
gue toma el mayor peso en la responsabilidad del tratamiento. Por este motivo, es posible que el ado-
lescente llegue a la transicién con un conocimiento limitado sobre la EC. Durante este periodo deben ser
discutidos con el paciente la adherencia a la dieta y las consecuencias de no seguirla, y asi conseguir que
llegue a la edad adulta con un adecuado conocimiento de su enfermedad. Se trata de que el adolescente
celiaco se sienta mas responsable de su enfermedad dandole las herramientas para adquirir un compor-
tamiento responsable y autbnomo. Hay que considerar que el desarrollo fisico, mental y psicosocial del
adolescente va a variar entre individuos de la misma edad y que, con mayor frecuencia, los jévenes con
enfermedades crénicas pueden desarrollar su autonomia de forma mas tardia. El adolescente y la familia
deben estar en el centro de la transicién y la funcién de los gastroenterélogos es establecer un balance
entre la autoridad de los padres y la necesidad de autonomia por parte del adolescente.
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Durante la transicion también se evidencian las peculiaridades propias del adolescente, como la limi-
tada experiencia de vida, la vivencia de invencibilidad y la resistencia a abandonar su estilo de vida.
El paciente debe vivir todo este conjunto de caracteristicas en el contexto de una consulta de adulto
con mucha actividad y con poblacién anciana con enfermedades cronicas. La transicion resulta para el
adolescente un periodo vulnerable y de alto riesgo que puede dar lugar a miedo y a ansiedad cuando
tienen que encarar esta etapa. Una barrera que potencialmente impide al adolescente comunicarse
con su médico es el temor a ser juzgado. Esto lleva a que haga menos preguntas para no desvelar una
historia de escasa adherencia a la dieta, por lo que la actitud del profesional en esta situacion tiene
gran importancia; este debe ser lo mas flexible posible en el estilo de comunicacién con el joven®,

Se considera que se comience a hablar de la transicién a los 12-13 afios, se desarrolle un plan para la
misma cuando tenga 14-16 afios y que esta se haga efectiva a los 18 afios, pero evidentemente hay
diferencias sociales y culturales que van a exigir variaciones sobre este plan general.

Algunos adolescentes cuestionan su diagnoéstico y creen que el periodo de transicion puede ser un
buen momento para discutir como se hizo y si es necesaria una revaloracion. En caso de duda, se plan-
tea la reintroduccion del gluten por un periodo corto de tiempo y también se recomienda efectuar el
estudio del HLA-DQ2/8, ya que, si es negativo, descarta la enfermedad.

Segun expertos® habria cuatro indicaciones para realizar una biopsia intestinal antes o después de la
transicion:

1. Sicuando se efectud el diagnédstico no se siguieron las guias de manejo de la EC de ese momento;
2. El adolescente ha abandonado la dieta sin gluten porque duda del diagnéstico;

3. El paciente o el gastroenterdlogo requiere una prueba de que la mucosa intestinal es normal;

4. Sihay sintomas de EC activa o de otro diagnostico.

La transicion es una fase delicada en la que los cuidados estan influenciados por la particular vulnera-
bilidad del adolescente cuando se enfrenta con las dificultades derivadas de la edad y de la propia en-
fermedad. Una transicién efectiva deberia evitar la brecha en el cuidado médico y asegurar el bienestar
fisico y mental en este periodo tan complicado. El desarrollo de un plan individualizado, reconociendo
los factores de riesgo inherentes a la adolescencia, favorecerd que se mantenga el seguimiento y la
adherencia a la dieta (Tabla III).

Tablas y figuras

Tabla I. Signos y sintomas relacionados con la
Enfermedad Celiaca

»  Sintomas gastrointestinales

— Diarrea crénica o intermitente
— Distension abdominal

— Nauseas o vomitos de repeticion
— Dolor abdominal crénico

— Estrefimiento crénico

. Sintomas extraintestinales

— Pérdida de peso

— Anemia ferropénica

— Elevacion persistente de las transaminasas

— Aftas orales recurrentes

— Talla baja

— Retraso puberal, amenorrea

— Dermatitis herpetiforme

— Fatiga cronica, irritabilidad en el nifio pequefio
— Fracturas 6seas ante traumatismos banales, osteopenia, osteoporosis
— Neuropatia periférica

— Artritis, artralgias

— Defectos del esmalte dental (hipoplasia)
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Tabla II. Grupos de riesgo y enfermedades asociadas
en los que se debe realizar despistaje de Enfermedad
Celiaca

Familiares en primer grado de individuos con EC

Déficit selectivo de IgA

Diabetes mellitus tipo I

Enfermedad tiroidea autoinmune

Enfermedad hepatica autoimmune

Sindrome de Down

Sindrome de Turner

Sindrome de Williams

Tabla III. Caracteristicas del adolescente celiaco

— Escaso conocimiento de la enfermedad y la dieta sin gluten

— Mayor libertad en la gestion de su alimentacion

— Mayor frecuencia de transgresiones intencionales en situaciones sociales

— Escasa sintomatologia con las transgresiones, que les da la falsa seguridad de que toleran el gluten
— Dificil equilibrio entre los deseos de independencia y las dificultades derivadas de su enfermedad
— Posible diferente desarrollo emocional y psicosocial, como portadores de una enfermedad crénica
— Riesgo de abandono del seguimiento y de la dieta al realizar la transicion a la consulta de adultos

— Necesidad de un plan individualizado de seguimiento para evitar los factores de riesgo de abandono de
la dieta sin gluten
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PREGUNTAS TIPO TEST

1. Segun las guias ESPGHAN 2020 de diagnéstico de la EC, ;cual es la investigacién de primera
linea?
a) Los sintomas compatibles con EC
b) El estudio genético
c) El estudio serolégico
d) La biopsia intestinal
e) El nivel de anticuerpos

2. Todos los siguientes cambios y precisiones de las guias ESPGHAN 2020 de diagnéstico de la

EC son verdaderas, excepto:

a) Siempre debe efectuarse biopsia intestinal en caso de déficit selectivo de IgA, independiente-
mente del nivel de anti-TG2 IgG

b) No es necesaria la realizacién de estudio de HLA DQ2/8 para el diagnéstico de la EC sin biop-
sia intestinal

c) Puede realizarse el diagnostico de la EC sin biopsia intestinal aunque el paciente sea asinto-
matico

d) Se aconseja realizar biopsia intestinal a los nifios asintomaticos con diabetes mellitus tipo 1y
sospecha de EC

e) Esobligado realizar siempre el estudio genético para cribado en los nifios con diabetes melli-
tus tipo 1

3. En relacién con la dieta sin gluten, todo lo siguiente es verdadero, excepto:
a) Es mas cara
b) Tiene una peor palatabilidad
c) Dificulta las relaciones sociales y los viajes
d) Nutricionalmente es diferente a la dieta normal
e) Provoca cambios en la vida, tanto del paciente como de su familia

4. ;Cual es el mejor método para realizar un correcto seguimiento de la dieta?
a) El control serolégico seriado
b) La encuesta nutricional
c) La biopsia intestinal
d) El estudio de péptidos inmunogénicos en orina o heces
e) No existe un método validado

5. En relacién con la transicion del adolescente celiaco, ;cual es la respuesta falsa?

a) No es necesaria porque el adolescente celiaco caracteristicamente hace correctamente la die-
ta y efectda un buen seguimiento médico

b) Para el adolescente puede ser un momento dificil desde el punto de vista emocional

c) Latransicion es un momento de riesgo de abandono de la dieta

d) La consulta conjunta de gastroenterélogo pediatrico y de adultos parece mejorar la relacion
de confianza del adolescente con este ultimo

e) Es conveniente que el gastroenterdlogo pediatrico haga un informe sucinto con las caracte-
risticas del diagndstico y seguimiento del paciente

Respuestas en la pagina 111
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