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GLOSARIO DE TERMINOS Y ABREVIATURAS

Ag HBs: antigeno de superficie del virus

de la hepatitis B.

Ac HBs: anticuerpos frente al antigeno de

superficie del virus de la hepatitis B.

Bl: biopsia intestinal.

CDAT (Celiac Dietary Adherence Test):

cuestionario de adherencia a la dieta
celiaca.

CD-QUOL (Celiac Disease Quality of Life):

cuestionario de calidad de vida de la
enfermedad celiaca.

CPA: células presentadoras de antigeno.

DCG: dieta con gluten

DEXA: densitometria medida mediante
absorciometria de rayos X de energia
dual.

DGP: péptidos de gliadina deaminados.
DL: duodenitis linfocitaria.

DM-I: diabetes mellitus tipo I.

DMO: densidad mineral Osea.

DSG: dieta sin gluten.

EATL: linfoma intestinal de células T
asociado a enteropatia.

EC: enfermedad celiaca.

ECNR: enfermedad celiaca no
respondedora.

ECP: enfermedad celiaca potencial.
ECR: enfermedad celiaca refractaria.

EMA: anticuerpos frente a endomisio.

ENI: enfermedad neumococica invasiva.

FACE: Federacion de Asociaciones de
Celiacos de Espana.

ESPGHAN: Sociedad Europea de
Gastroenterologia, Hepatologia y
Nutricion Pediatricas.

GIP: péptidos inmunogénicos del gluten.
HLA: Antigeno Leucocitario Humano.
IgA: inmunoglobulina A.

IgG: inmunoglobulina G.

IMC: indice de masa corporal.

LIE: linfocitos intraepiteliales.

LSN: limite superior a la normalidad.
PTHi: paratohormona intacta.

REPAC: Registro Espanol de PAcientes
pediatricos Celiacos.

SBI: sobrecrecimiento bacteriano
intestinal.

Sll sindrome de intestino irritable.
TCR: receptores de células T.

TG2: transglutaminasa tisular.

TSH: hormona estimulante del tiroides.

VNC13: vacuna antineumococica
conjugada 13-valente.

VNC20: vacuna antineumococica
conjugada 20-valente.

VNP23: vacuna antineumococica
polisacarida 23-valente.

VHB: virus de la hepatitis B.
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l. INTRODUCCION

La enfermedad celiaca (EC) se define como una enfermedad sistémica mediada
inmunoldgicamente, desencadenada por la ingesta de gluten y prolaminas relacionadas
(secalinas, hordeinas vy, posiblemente, aveninas), en individuos genéticamente
predispuestos. Se caracteriza por la presencia de manifestaciones clinicas variables,
anticuerpos especificos, haplotipos del Antigeno Leucocitario Humano (HLA) DQ2 o DQ8 y
enteropatia. (1)

En Espafa, su incidencia se sitia en torno a 1/71 en la poblacion infantil y 1/357 en la
poblacion adulta, siendo mas frecuente en mujeres, con una razon aproximada de 2:1 con
respecto al sexo masculino (2) (3). En Andalucia nos encontramos con una prevalencia total
de 0.44% en la poblacién en el ano 2022 (datos de la base poblacional de Andalucia CMBD,
Subdireccion Técnica Asesora de Gestion de la Informacion). (tablas 1, 2y 3)

Rango edad Prevalencia (%)

(afos)

0.4 0,22%

-9 0,71%
10-14 0,98%
15-19 1,07%
20-29 0,69%
30-39 0,43%
40-49 0,43%
50-59 0,33%
60-69 0,22%

Zo 0,18%

Tabla 1: Epidemiologia en Andalucia: prevalencia segun edad

Sexo Prevalencia (%)
Hombre 0,33%
Mujer 0,58%

Tabla 2: Epidemiologia en Andalucia: prevalencia segun sexo
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Provincia Prevalencia (%)
Almeria 0,38%
Cadiz 0,51%
Cordoba 0,31%
Granada 0,45%
Huelva 0,39%
Jaén 0,47%
Malaga 0,39%
Sevilla 0,51%

Tabla 3: Epidemiologia en Andalucia: prevalencia segun provincias

Existe una gran variabilidad en la forma de expresarse desde el punto de vista clinico que
incluye formas asintomaticas, cuadros digestivos y manifestaciones extradigestivas. Su
caracter crénico y sistémico, la asociacion con enfermedades autoinmunes y el riesgo de
complicaciones a largo plazo, plantean la necesidad de diagnhosticar de forma adecuada a
estos pacientes, incluyendo programas de deteccion precoz en grupos de riesgo en los que
las formas asintomaticas son mas prevalentes.

El Unico tratamiento eficaz de la EC es una dieta sin gluten (DSG) estricta durante toda la
vida, debiendo recomendarse tanto a pacientes sintomaticos como asintomaticos. Ademas,
una vez instaurada la dieta es necesario mantener un seguimiento multidisciplinar que
abarque aspectos clinicos, dietéticos y preventivos sin olvidar efectuar un apoyo educacional
y emocional tanto al celiaco como a sus familiares.

Este documento trata de ser una herramienta util para todos aquellos especialistas
implicados en la atencion del paciente celiaco en el Servicio Andaluz de Salud. Tiene una
vocacion eminentemente practica y la intencién de ser lo mas completo posible englobando
recomendaciones en base a la evidencia actualmente disponible sobre diagndstico, cribado,
tratamiento y seguimiento del paciente celiaco.

Si bien existen numerosos aspectos comunes, algunos apartados en el diagnostico y el
seguimiento del paciente celiaco en edad pediatrica presentan marcadas diferencias
respecto al del adulto por lo que seran abordados de forma especifica.
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1H.DIAGNOSTICO

Il.a. ABORDAJE DIAGNOSTICO: CUESTIONES GENERALES

Para diagnosticar la EC contamos con diferentes herramientas (historia clinica, exploracion
fisica, serologia, genética e histologia) que deben ser valoradas mientras el individuo realiza
una dieta normal, con cantidades de gluten adecuadas. No obstante, no debemos olvidar
que ninguna de ellas por si sola sirve para establecer un diagnoéstico definitivo. Una correcta
indicacion e interpretacion de cada una de ellas resulta de gran importancia a la hora de
llegar a establecer un diagnostico adecuado. El inicio de una DSG sin haber realizado de
forma correcta el mismo obligara a la planificacion de una prueba de provocacion con la
reintroduccion del gluten en la dieta. (Seccion Vl.a Prueba de provocacion)

Historia clinica

1. No hay un cuadro clinico especifico ligado a la EC sino que puede presentarse con una
gran variedad de signos y sintomas inespecificos.

2. Debido a su caracter sistémico, la sintomatologia de la EC no se limita al ambito digestivo.
Es importante sospechar su existencia no solo en personas con sintomas gastrointestinales
evidentes sino también en los que tengan un cuadro clinico menos claro o incluso que solo
presenten manifestaciones extradigestivas.

3. Existen formas asintomaticas, mas frecuentes en los denominados grupos de riesgo de EC.
De forma activa debe investigarse la existencia de una EC en ellos, independientemente
de que refieran sintomas o no. (Seccion Ill. Cribado en grupos de riesgo)

Marcadores seroldgicos

Uno de los componentes de la respuesta inmune que se origina en la EC es la produccion de
anticuerpos especificos dirigidos frente a diferentes antigenos. Todos ellos pueden ser de
clase IgA o IgG, siendo los primeros generalmente los mas sensibles y especificos. (1) (2) (4)

(3) (6).

1. Para el despistaje de la EC se recomienda como test de primera eleccion la determinacion
cuantitativa mediante técnica de ELISA de anticuerpos de clase IgA frente a la
transglutaminasa tisular (TG2), independientemente de la edad. Muestran una buena
estandarizacion y rentabilidad con valores muy elevados de sensibilidad (100%) y
especificidad (95%).

2. No se recomienda en el estudio inicial para despistaje de EC, la determinacion de
anticuerpos anti-endomisio (EMA). El antigeno TG2 constituye la principal diana frente a
la que reaccionan, sin excluir por completo la existencia de otros antigenos menores
presentes en el tejido conectivo. Esta circunstancia explica por qué los resultados entre
los anticuerpos anti-TG2 y EMA no son completamente concordantes y pueden aparecer
discordancias en ambos sentidos, es decir: anti-TG2 (+) /EMA (-) y viceversa. Presentan
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los mayores valores de especificidad, cercanos al 100% y se reservan para aquellos casos
de pacientes que plantean dudas (anticuerpos anti-TG2 normales con alta sospecha
clinica, por la posibilidad de falsos positivos), asi como en los casos en los que se plantee
un abordaje diagnostico sin biopsia en nifos.

3. La determinacion de anticuerpos frente a péptidos de gliadina deaminados (DGP) no se
recomienda en el estudio inicial para despistaje de EC, ya que muestran valores de
sensibilidad y especificidad menores a los obtenidos con los anti-TG2.

4. Se desaconseja el uso de los anticuerpos anti-gliadina nativa tanto de tipo IgA como 1gG,
debido a que muestran una pobre sensibilidad y especificidad.

5. Los marcadores seroldgicos de clase IgG (anti-TG2, anti-DGP, EMA) solo deben
determinarse en los casos de déficit de IgA. No se recomienda su determinacion en
situaciones en las que los valores de IgA total sean normales.

Existen test rapidos capilares que determinan de forma cualitativa la presencia de IgA, IgG
e IgM anti-TG2. Se realizan de forma sencilla y minimamente invasiva con puncion capilar.
Las gotas de sangre difunden sobre un soporte sélido apareciendo una linea en la ventana
del test si es positivo, permitiendo obtener el resultado en 10 minutos (7). Tienen una
sensibilidad y especificidad elevadas, cercanas al 95%, ademas de un alto valor predictivo
negativo, pero siempre requeriran, en caso de positividad, de una confirmacion del resultado
con la determinacioén cuantitativa de anti-TG2 mediante ELISA. (8) (9)

Estudio genético HLA

Existe una fuerte asociacion entre los genes que codifican las moléculas HLA de clase Il y la
EC. (1) (4) (10):

1. EL95% de los celiacos poseen alelos que codifican la molécula de HLA DQ2. La mayor parte
de los celiacos negativos para DQ2 poseen alelos que codifican la molécula DQ8.

2. Un 30% de la poblacion general presenta los alelos de riesgo, pero no desarrollan la EC.
Por tanto, un estudio genético DQ2/DQ8 positivo no implica un diagnostico de EC.

3. Para establecer el diagnostico de EC no es necesario determinar el estudio genético.

4. El papel del HLA queda relegado a casos dudosos y grupos de riesgo puesto que posee un
alto valor predictivo negativo y la ausencia de DQ2 y DQ8 practicamente excluye la EC.

5. Cuando se efectue el estudio genético se recomienda, a ser posible, la determinacion del
haplotipo extendido de HLA (seccion Ill. Cribado de la EC).
Biopsia intestinal (Bl)

Su objetivo es constatar la existencia de una lesion intestinal. El hallazgo histologico mas
sugestivo de la presencia de una EC, aunque no patognomonico, es la atrofia vellositaria con
hiperplasia criptica y aumento de los linfocitos epiteliales (LIE). (1) (4)
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1. La Bl preferentemente debe realizarse mediante endoscopia digestiva alta ya que, a
diferencia de la capsula, permite la visualizacion directa de la mucosa y la obtencion de
diversas biopsias dirigidas de diferentes areas.

2. La lesion intestinal ligada a la EC es parcheada y su interpretacion no siempre es facil,
por lo que deben obtenerse al menos 4 muestras de 22-32 porcion duodenal, y al menos
una de bulbo, recomendandose que se tomen de una en una.

3. Una vez obtenidas, se recomienda que las biopsias se orienten sobre un medio de soporte
(por ejemplo, una tira de papel de filtro) a simple vista o con la ayuda de un microscopio.

Una evaluacion histopatologica precisa requiere que los cortes que se efectlen de las
muestras sean verticales, para lo que es imprescindible que la biopsia esté orientada con
la superficie luminal hacia arriba y las vellosidades verticales a la muscularis mucosae.
Cortes tangenciales pueden condicionar un acortamiento artificial de las vellosidades y
un aumento falso de linfocitos en el epitelio superficial (11).

4. El informe histopatoldgico debe estar estandarizado, incluyendo una descripcion de la
orientacion, la evaluacion de las vellosidades, de las criptas, la relacion vellosidad/cripta
y el nimero de LIE. Se recomienda la clasificacion de Marsh modificada por Oberhuber
para categorizar las distintas lesiones histoldgicas. (11) (12) (tabla 4)

La mucosa del intestino delgado normal tiene vellosidades largas y delgadas, con una
proporcion vellosidad/cripta que oscila entre 3:1 y 5:1 segun el sitio de la biopsia (las
vellosidades mas cortas se encuentran en el duodeno, mientras que la altura de las
vellosidades aumenta distalmente desde el yeyuno hasta el ileon). La distribucion normal
de LIE a lo largo de las vellosidades muestra una disminucién caracteristica desde la base
de las vellosidades hacia la punta de las vellosidades. Actualmente, el limite superior
normal de LIE se acepta como 20 linfocitos por 100 enterocitos (una proporcion de 1 LIE
por 5 enterocitos) en secciones de hematoxilina-eosina, mientras que 25 LIE por 100
enterocitos (o una proporcion de 1:4) se considera el limite superior de la normalidad en
tinciones de CD3. (11).
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Tipo de lesion Caracteristicas de la lesion

Tipo 0. Preinfiltrativa Mucosa normal.

Tipo 1. Infiltrativa Aumento de LIE con arquitectura vellositaria conservada®.

Tipo 2. Hiperplasica Hiperplasia criptica y aumento de LIE.

Atrofia vellositaria (relacion vellosidad/cripta < 3:1 en 22-3°
porcion duodenal o < 2:1 en bulbo) con hiperplasia criptica.

En funcion del grado de atrofia, se distinguen:
3a: atrofia vellositaria parcial.

3b: atrofia vellositaria subtotal.

3c: atrofia vellositaria total.

Tipo 3. Destructiva

Mucosa plana con hipoplasia de criptas e inflamacion leve con

Tipo 4. Hipoplasica un nimero de LIE normal.

Tabla 4: clasificacion de Marsh modificada por Oberhuber. (11) (12). Mediante citometria de flujo
puede establecerse el inmunofenotipo de los LIE. En la EC se aprecia un aumento de células T CD3+
con receptores de células T (TCR) gammadelta+ acompanadas de una disminucién de las células
Natural Killer. (13)

Es esencial una interpretacion histologica precisa por parte del patélogo para conseguir un
diagndstico correcto, aunque no siempre es facil (14) (15). Los estudios que han evaluado el
grado de acuerdo y la variabilidad en la interpretacion de la biopsia entre los patologos
demuestran que el grado de concordancia se relaciona con la severidad de la lesion. Hubo
mayor desacuerdo en los casos con menor lesion histolégica (Marsh 1y 2), incluso Marsh 3a,
informandolo como menor grado o ausencia de lesion en el 40% de los casos. Los estadios
Marsh 3b y 3c aunque, en ocasiones fueron informados como lesiones menos graves, nunca
se diagnosticaron de forma errénea como biopsias normales. Mejorar la calidad de las
biopsias, evitar la escasa representatividad con la toma de al menos 5 muestras y orientarlas
de forma adecuada son las medidas mas efectivas para mitigar estos desacuerdos. Algunos
patélogos proponen una metodologia cuantitativa estandarizada para la informacion de los
cambios morfologicos (proporcion entre la altura de las vellosidades y la profundidad de las
criptas) y la inflamacion (densidad de LIE) (16). Sin embargo, estos métodos deben ser
mejorados al no estar bien estandarizados y consumir mucho tiempo. En la actualidad no
hay una recomendacion firme sobre su utilizacion (2).

5. No existe correlacion entre las manifestaciones clinicas y la lesion histologica. Personas
con muy escasa o nula expresion clinica pueden presentar una atrofia vellositaria
llamativa y otras que tienen una sintomatologia intensa pueden cursar con lesiones
intestinales minimas.

Tipos de EC

En base a las manifestaciones clinicas y los resultados de las pruebas complementarias, es
factible determinar diferentes presentaciones de la EC que quedan reconocidas y definidas
segln la clasificacion de Oslo (17):
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* EC sintomatica: caracterizada por la presencia de evidentes sintomas gastrointestinales y
extraintestinales atribuibles al consumo de gluten, con serologia, +/- biopsia, consistentes
con EC.

* EC asintomatica: aquella en la que los individuos no presentan sintomas asociados a la EC,
pero con una lesion intestinal que revierten con la DSG. Generalmente son diagnosticados
a través de programas de cribado.

* EC potencial (ECP): referida a pacientes con serologia positiva y mucosa intestinal normal.

* EC subclinica: considerada como aquella sin signos o sintomas suficientes para investigar
la presencia de EC en la practica clinica habitual.

* EC refractaria (ECR): definida como la persistencia de sintomas y signos de malabsorcion
con atrofia vellositaria a pesar de una DSG estricta durante mas de 12 meses en ausencia
de otras enfermedades.

I1.b. DIAGNOSTICO DE LA ENFERMEDAD CELIACA EN EL NINO
Sospecha clinica

Existen una serie de sintomas y signos clinicos relacionados con la EC en el nifio cuya
presencia hace sospechar la existencia de la enfermedad y obliga a descartarla. (1) (4) (8)
(18). (tabla 5)

Debemos tener en cuenta las siguientes cuestiones:

* El posible diagnéstico de EC debe contemplarse en nifios y adolescentes con sintomas
clasicos de malabsorcion y deterioro nutricional, pero igualmente ante una amplia variedad
de sintomas y/o signos extradigestivos entre los que destacan como mas frecuentes el fallo
de medro, la baja talla y la ferropenia. Segin datos del REPAC (Registro Espaiol de
PAcientes Pediatricos Celiacos) en el que participan 73 centros, desde enero de 2011 hasta
junio de 2017 total se registraron 4.838 casos. La mediana de edad al diagnodstico fue de 4
anos y se detectaron sintomas gastrointestinales en el 71,4% de los pacientes, siendo la
diarrea el sintoma mas frecuente (45,9%). La presentacion clinica mas frecuente fue la
denominada forma clasica (65,1 %) mientras que el 28,6% informaron solamente de
sintomas extraintestinales y el 9,8 % de los pacientes se encontraban asintomaticos. (19)

*Las caracteristicas clinicas difieren considerablemente en funcion de la edad de
presentacion. Los sintomas digestivos y el retraso del crecimiento son frecuentes en
aquellos nifios que son diagnosticados dentro de los primeros anos de vida. En fases mas
avanzadas, el desarrollo de la enfermedad en la infancia viene marcado por una mayor
frecuencia en la aparicion de sintomas extraintestinales tal y como refleja el registro
REPAC, en el que en las edades de los pacientes < 3 afos, la forma gastrointestinal clasica
se observo en el 91,5% de los casos, pero fue menos prevalente en pacientes mayores de 6



GUIA

para el diagnédstico y seguimiento de la ENFERMEDAD CELIACA en ANDALUCIA

14

anos (46,8%). También la forma asintomatica fue escasamente referida en pacientes < 3
anos en comparacion con la de 6 afos (2,3% vs 18,5%). (19)

* Algunos sintomas digestivos frecuentemente observados en la practica clinica, tales como
nauseas o vomitos recurrentes, dolor abdominal cronico, distension abdominal o
estrefimiento crénico, deben ser igualmente investigados cuando su origen es incierto y
no explicable por otras causas conocidas.

Manifestaciones clinicas ligadas a la enfermedad celiaca en el nifio

Sintomas gastrointestinales:
* Diarrea cronica o intermitente.
* Distension abdominal.
* Nauseas o vomitos de repeticion.
* Dolor abdominal cronico.

* Estrefiimiento crénico que no responde al tratamiento.

Sintomas extraintestinales:
* Fallo de medro, pérdida de peso, estancamiento en el crecimiento.
* Anemia ferropénica.
* Déficit de hierro de causa no filiada y que no responde al tratamiento.
* Hipertransaminasemia.
* Aftosis bucal recurrente.
° Talla baja.
° Retraso puberal, amenorrea.
° Dermatitis herpetiforme.
* Fatiga croénica.
* Irritabilidad.
* Fracturas 6seas ante traumatismos banales/osteopenia/osteoporosis.
* Neuropatia.
° Artritis, artralgias.

* Defectos en el esmalte dental.

Tabla 5: Sintomas de etiologia en principio no filiada en los que se debe valorar la

existencia de una EC en nifios y adolescentes.
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Criterios diagnosticos de la Enfermedad Celiaca en el nino

En el afo 2012 la Sociedad Europea de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion
Pediatricas (ESPGHAN), propuso unos criterios diagnosticos, por los que, si se cumplian
ciertos requisitos estrictos, podria realizarse el diagnostico de EC sin necesidad de Bl (4).
Estos criterios diagndsticos se basaban en la excelente correlacion de los anticuerpos IgA
anti-TG2 y los IgA EMA con la presencia de lesion intestinal. Asi, en individuos con sintomas
sugerentes de celiaquia e IgA total sérica normal, la presencia de anticuerpos IgA anti-TG2
>10 veces el limite superior de la normalidad (LSN) del laboratorio, junto con IgA EMA
positivos en una segunda determinacién, y genética compatible (DQ2 y/o DQ8), podria
obviarse la Bl. Posteriormente, tras el inicio de la DSG, debian confirmarse la mejoria clinica
y la normalizacién de los anticuerpos.

Publicaciones posteriores han puesto de relieve que la positividad de los IgA anti-TG2 e IgA
EMA, son dependientes de la presencia de HLA DQ2 y/o DQ8 y que, por tanto, el estudio
genético no aumenta la precision diagnostica ni en los casos con titulo elevados de IgA anti-
TG2 (>10 veces el LSN) e IgA EMA positivos, en los que no es necesaria la Bl, ni en aquellos
con titulos inferiores con Bl compatible con EC, por lo que actualmente no se considera
necesaria su determinacion. (5) (20)

En 2020, la ESPGHAN publica nuevas recomendaciones para el diagnéstico de la EC en
poblacion pediatrica, en base a la nueva evidencia existente e incluye la posibilidad de
realizar el diagnostico de celiaquia en individuos asintomaticos siguiendo la misma estrategia
que en individuos sintomaticos. (1)

A continuacion, quedan recogidas las recomendaciones de 2012 y las aportaciones realizadas
en 2020 (1) (4):

1. Para poder realizar el diagndstico de EC el nifio debe estar realizando una dieta con
gluten.

2. Ante un nifo con sintomas sugerentes de EC, la presencia de unos valores de IgA anti-TG2
superiores a 10 veces el LSN, junto con IgA EMA positivos, determinados en una segunda
muestra de sangre, son suficientes para establecer el diagnostico de EC, sin necesidad de
Bl ni determinacion del HLA. Esta estrategia obliga a confirmar la mejoria de los sintomas
y signos, y la normalizacion del estudio serologico, tras la instauracion de la DSG.

En este punto es importante hacer hincapié en varios aspectos:

*Los laboratorios deben extremar las medidas internas de calidad, con el calculo
adecuado de la curva de calibracion que incluya el valor de 10 veces el LSN

* La determinacion de IgA EMA debe realizarse siempre en una segunda muestra de sangre,
siendo recomendable que se efectle lo antes posible tras la primera determinacion de
antiTG2.

*La decision de efectuar el diagndstico de EC sin Bl debe ser siempre consensuada.
Aunque se cumplan los requisitos para ello, no debe llevarse a cabo en los casos en los
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que los tutores legales y el propio individuo, si tiene la edad adecuada, quieran que se
efectle el estudio histologico o exista otra circunstancia que recomiende la realizacion
de una endoscopia.

3. En individuos asintomaticos, con valores de IgA anti-TG2 superiores a 10 veces el LSN,
junto con unos IgA EMA positivos determinados en una segunda muestra de sangre, podria
también obviarse la Bl. No obstante, esta estrategia en ausencia de sintomas presenta un
menor valor predictivo positivo, por lo que la decisién de establecer el diagnostico
definitivo de celiaquia sin realizar Bl debe ser individualizada e igualmente consensuada
con los tutores legales y el propio individuo, si tiene la edad adecuada.

Este criterio diagnostico, hoy en dia, debido a la falta de evidencia cientifica, no es
aplicable en individuos que ademas presentan Diabetes Mellitus tipo | (DM-I).

4. En el resto de las situaciones, es obligatoria la realizacion de una Bl para el diagnéstico
de una EC. Esto es:

* Individuos que, presentando cifras de IgA anti-TG2 superiores a 10 veces el LSN, tienen
IgA EMA negativos.

* Individuos con titulos de IgA anti-TG2 menores a 10 veces el LSN del laboratorio,
independientemente de que los IgA EMA sean positivos o negativos.

* Individuos con déficit de IgA sérica total, independientemente de las cifras de I1gG anti-
TG2 y/o del resultado positivo o negativo de los 1IgG EMA.

* Individuos con DM-| asintomaticos, aunque presenten cifras de IgA anti-TG2 superiores
a 10 veces el LSN para el laboratorio y los IgA EMA positivos.

5. EL HLA, no es necesario para establecer el diagndstico de EC, ni en aquellos en los que
cumplen criterios diagnosticos sin necesidad de BI, ni en los que es necesaria la
realizacion de esta para el diagnédstico definitivo.

6. En ausencia de déficit de IgA, los Unicos anticuerpos que se deben valorar son los de tipo
IgA

En el ANEXO 1 se incluye el algoritmo diagnéstico de la EC en el nifo.

Il.c. DIAGNOSTICO DE LA ENFERMEDAD CELIACA EN EL ADULTO
Sospecha clinica

La EC se descubre habitualmente entre la cuarta y la sexta década de la vida, con una edad
media de presentacion alrededor de los 40-45 afnos. Hasta un 25% de los nuevos diagnosticos
de EC tienen mas de 65 anos. La enfermedad puede presentarse con un amplio espectro de
manifestaciones tanto gastrointestinales (maldigestion, diarrea, dolor abdominal,
distension, meteorismo o estreiimiento) como extraintestinales las cuales pueden ser
orales, cutaneas, neuroldgicas, articulares, hepaticas, endocrinas, ginecologicas,
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psiquiatricas y hematoldgicas. El grado de manifestacion clinica también es variable, y la
sintomatologia puede ser profusa o simplemente presentar alteraciones analiticas (18).

La EC sintomatica puede ser clasica y no clasica, de modo que cualquier caso que se presenta
con diarrea, malnutricion o sindrome malabsortivo (esteatorrea, pérdida de peso y edema
corporal secundario a hipoalbuminemia) es clasificado como EC clasica. En contraposicion,
la forma no clasica presenta sintomas y signos distintos a la malabsorcion (17). A lo largo de
los afios se ha producido un cambio en la presentacion clinica, Volta et al, demostraron en
un trabajo con 610 pacientes estudiados durante 15 afos, que la forma clasica habia pasado
del 47,2% en los primeros 10 ainos al 13,3% en los Ultimos 5 anos (21). De igual manera el
diagndstico en adultos a edades mas avanzadas y con sintomas mas leves es mas frecuente.
Este cambio se ha atribuido a una mayor conciencia sobre la patologia, mejores herramientas
diagndsticas, una deteccion mas temprana a través de los test seroldgicos, asi como a
factores ambientales con un aumento del consumo de trigo (22).

Respecto a los sintomas gastrointestinales, la diarrea continda siendo la manifestacion
gastrointestinal mas frecuente al diagnostico, aunque ha ido disminuyendo llamativamente
en frecuencia (23). Otros sintomas digestivos son: meteorismo, estomatitis aftosa,
alternancia del ritmo deposicional, estrefiimiento, reflujo gastroesofagico y menos
frecuentes, el dolor abdominal crénico y los vomitos (22). Aunque no existen estudios de
prevalencia de estos sintomas, se observan en el 20% de los celiacos (21).

Como se ha indicado, la EC puede presentar también manifestaciones extraintestinales,
afectando entre la mitad y 2/3 de los pacientes. Los mas comunes en orden de frecuencia
son la osteoporosis, anemia (generalmente ferropénica), afectacion hepatica (hepatitis
celiaca), y abortos recurrentes (22). De hecho, la presentacion clinica con anemia es la mas
frecuente en el subgrupo de edad por encima de los 65 anos y todos los pacientes con
elevacion inexplicable de las enzimas hepaticas deben ser evaluados para EC. Hay datos
considerables que muestran que la hipertransaminasemia dependiente del gluten se
normalizara en la mayoria de los pacientes (>95 %) con una DSG. En raras ocasiones, la EC
se puede asociar con una enfermedad hepatica grave e incluso con insuficiencia hepatica.

Por otro lado, esta patologia se asocia a trastornos autoinmunes, pudiendo observarse éstos
en el 35% de los pacientes celiacos, de tal manera que individuos con esta patologia tienen
mas probabilidad de padecer mas de una enfermedad autoinmune. De ellas la tiroiditis de
Hashimoto es la que se asocia con mas frecuencia, observandose en el 20-30% de los
pacientes. La psoriasis es el segundo trastorno autoinmune mas frecuente (4,3%), seguido
de la DM-I (4%). Se observa también relacion con enfermedades del tejido conectivo incluido
el sindrome de Sjogren y la esclerosis sistémica (22).

Ademas, comprende una serie de signos y sintomas extraintestinales derivados del proceso
malabsortivo y componente autoinmune, que en ocasiones suponen la primera manifestacion
clinica de la enfermedad y que nos deben hacer sospechar de esta patologia. (tabla 6).
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Manifestaciones extraintestinales de la EC en el adulto

Manifestacion

Etiologia

Mucocutaneas

Dermatitis herpetiforme.

Edema.

Equimosis y petequias.
Hiperqueratosis folicular y dermatitis.

Oseas

Osteopenia, osteomalacia, osteoporosis.

Osteoartropatia.
Fracturas.

Hematologicas

Anemia.
Hemorragia.

Trombocitosis, cuerpos de Howell-Jolly.

Endrocrinolégicas

Amenorrea, infertilidad, impotencia
Hiperparatiroidismo secundario.

Hepaticas

Elevacion de transaminasas.
Hepatitis linfocitica.

Musculares

Sarcopenia.
Tetania.
Debilidad.

Neuroloégicas

Neuropatia periférica.
Ataxia.
Lesiones desmielinizantes del SNC.

Autoinmunidad epidérmica mediada por
transglutaminasa 3.

Hipoproteinemia.
Déficit de vitamina K.
Malabsorcion de vitamina A y de complejo B.

Inflamacion del intestino, malabsorcion de calcio
y vitamina D, hiperparatiroidismo secundario.

Desconocido.
Osteopenia-osteoporosis.

Déficit de hierro, folato, vitamina B12 o
piridoxina.

Déficit de vitamina K, trombopenia por déficit de
folato.

Hipoesplenismo.

Disfuncion hipotalamo-hipofisaria-malnutricion.
Malabsorcion de vitamina D y calcio.

Autoinmunidad.

Malnutricion debido a malabsorcion.
Malabsorcion de calcio, vitamina D y/o magnesio.
Atrofia muscular.

Deficiencia de complejo B (B12 y tiamina).
Dano de cordones posteriores medulares y
cerebelar.

Disfuncion neuroldgica inmunomediada.

Tabla 6: Manifestaciones extraintestinales de la EC del adulto.
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Criterios diagnosticos de la Enfermedad Celiaca en el adulto

En resumen, la confirmacion del diagnostico de EC debe basarse en la presencia de datos
clinicos, serologia positiva y lesion histologica concordante.

A diferencia de lo que ocurre en el nifio, para el diagnostico en los adultos, todas las
Sociedades de Gastroenterologia (American College of Gastroenterology, Bristish Society of
Gastroenterology y UK National Institute for Health and Care Excellence) determinan la
necesidad de la Bl (6) (24), permitiendo con ello:

1. Evitar errores diagnosticos, en pacientes con serologia positiva, pudiendo ser falsos
positivos, en los que la DSG produce cierta mejoria clinica, como puede ser el colon
irritable.

2. Evitar el infradiagndstico teniendo en cuenta que la EC seronegativa representa el 5-15%
de los casos. Esta situacion requiere ademas una confirmacion cuidadosa del diagndstico
con estudio de HLA DQ2/DQ8, exclusion de otras causas de atrofia vellositaria y valorar
la respuesta histologica a la retirada del gluten de la dieta. (22)

3. Facilitar el manejo de la ECP, conocida como aquella en que la serologia es positiva y la
Bl normal. En estos casos, no todos los pacientes desarrollaran atrofia vellositaria y por
tanto la necesidad de realizar una DSG es cuestionable. En los pacientes sintomaticos, la
DSG produce mejoria clinica. En los asintomaticos, el porcentaje de ECP que evoluciona
a atrofia vellositaria es muy bajo (6%) y los anticuerpos se normalizan o fluctGan en el
31,5% a pesar de mantener gluten en la dieta. Por lo que en este subgrupo de pacientes
se decide mantener la dieta con gluten siempre bajo estricta supervision clinica,
serologica e histoldgica. (25)

4. Asegurar el diagnostico antes de iniciar una DSG de por vida en un paciente ya que
cambiara el estilo y la calidad de la misma.

5. Descartar otras patologias simultaneas como neoplasias o patologia ulcerosa, en pacientes
con dolor abdominal o anemia.

6. Establecer el grado de severidad de la lesion duodenal y su mejoria en caso de que el
paciente sea sometido a seguimiento endoscopico posterior, sobre todo si se mantiene
sintomatico.

7. Descartar la presencia de complicaciones destacando en este sentido la presencia de
linfoma.

De este modo, la Bl es fundamental en la confirmacion del diagndstico, siendo muy util
también, para disponer de una histologia basal con la que poder comparar los hallazgos
histolégicos tras la retirada del gluten de la dieta (18). Es fundamental que hasta el
diagndstico, los pacientes mantengan el consumo de gluten, aconsejando la ingesta de 10 ¢
al dia (equivalente a 4 rebanadas de pan) durante al menos 14 dias antes de la endoscopia
en aquellos casos que se encuentren realizando una DSG previamente, para asegurar que los
resultados histologicos no se encuentran afectados por la ausencia de gluten en la dieta (26).
Otras investigaciones demuestran que dosis inferiores de gluten, entre 3 y 7,5 g al dia
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durante 14 dias, inducen lesion histologica permitiendo disminuir los sintomas severos que
aparecen en algunos casos con ingestas mayores (27).

En el ANEXO 2 se incluye el Algoritmo diagnostico de la EC en el adulto.
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I1l. CRIBADO DE LA ENFERMEDAD CELIACA EN GRUPOS DE RIESGO

No se recomienda el cribado poblacional de la EC, segun la Organizacion Mundial de la Salud,
ya que no se conoce la historia natural de la enfermedad en pacientes asintomaticos
identificados en estudios poblacionales. Se estima que hay alrededor de un 70% de personas
con EC que no estan siendo diagnosticadas y en la actualidad se considera que la busqueda
activa de casos en individuos con sintomas sutiles o atipicos y en aquellas personas que se
encuentren incluidas en alguno de los grupos de riesgo de EC con independencia de que
presenten sintomas o no, es la mejor estrategia para aumentar la deteccion de la EC. (tabla
7)

Grupos de riesgo para desarrollar enfermedad celiaca

Familiares de primer grado: madre, padre, hermanos e hijos de una persona celiaca.
Familiares de segundo grado, si hay mas de dos familiares afectos.

Individuos con patologias autoinmunes: DM-1, tiroiditis autoinmune, enfermedad hepatica
autoinmune.

Individuos con déficit selectivo de IgA.

Personas con alteraciones cromosomicas: sindrome de Down, Turner o Williams.

Tabla 7: grupos de riesgo en los que se debe realizar cribado de EC.

El déficit selectivo de IgA es la inmunodeficiencia primaria mas frecuente, estando definida
como la disminucidn o ausencia de IgA sérica en presencia de niveles séricos normales de
IgG e IgM en personas mayores de 4 anos que no presentan otras causas de
hipogammaglobulinemia. Se habla de déficit absoluto, cuando los niveles séricos son
inferiores a 7mg/dl, o parcial, cuando son inferiores a 2 desviaciones estandar para la edad.
El déficit de IgA es de 5 a 15 veces mas frecuente en personas celiacas con respecto a la
poblacion general y se ha relacionado con un mayor riesgo de desarrollar enfermedades
autoinmunes, entre las que se incluye la EC.

En pacientes con DM-I hay evidencia de que la EC es sustancialmente mas frecuente que en
la poblacion general. Las estimaciones varian entre el 3 y el 10 % segln los estudios. En
comparacion con aquellos con DM-I aislada, los pacientes con EC y DM-I no diagnosticados
tienen una mayor prevalencia de retinopatia (58 % frente a 25 %) y nefropatia (42 % frente
a 4 %). Junto a la DM-1, la hepatopatia autoinmune y la tiroiditis son las enfermedades
autoinmunes que mas se asocian a la EC. El cribado de celiaquia en ellos consistira en la
realizaciéon de controles periodicos anuales de anticuerpos anti-TG2 de tipo IgA o, en casos
de déficit de IgA asociado, anticuerpos anti-TG2 y anti-DGP tipo IgG, incluidos en sus perfiles
de revision anuales necesarios por su enfermedad de base. (2)
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La frecuencia de EC aumenta sustancialmente en personas que tienen un familiar de primer
grado con EC. Un estudio multicéntrico reportd una tasa del 5% tanto en familiares de primer
grado como de segundo grado. Otros estudios muestran una tasa de hasta un 20 % en
hermanos y un 10 % en otros familiares primer grado (2). A la hora del diagndstico también
es importante recordar que los familiares de primer grado de personas con EC pueden llevar
una dieta reducida en gluten y presentar con mas frecuencia formas paucisintomaticas (28).

El cribado de EC en los familiares de pacientes celiacos y en los que presenten
cromosomopatias en ausencia de otras patologias de riesgo, es recomendable que se efectle
en Atencion Primaria debiendo tener en cuenta que:

* Los miembros de familias que tienen mas de un individuo identificado con EC tienen un
mayor riesgo de EC, y las recomendaciones para la deteccion deben extenderse a todos los
demas miembros de la familia, incluidos los familiares de segundo grado.

* Se realizara en el momento en que se diagnostique la enfermedad en el caso indice o en
torno a los 12-18 meses de vida y siempre asegurando que se realiza una ingesta de gluten
normal.

* La tipificacion HLA, se puede considerar como la prueba de primera linea debido a su alto
valor predictivo negativo. Es por lo que inicialmente deberian determinarse siempre:

- HLA ligado a la enfermedad celiaca (DQ2/DQ8)
- Niveles de IgA sérica total
- Niveles de anti-TG2 de clase IgA
Segun los resultados obtenidos en esta primera determinacion:

1. En las personas que presentan anti-TG2 positivos se debe descartar la existencia de una
EC.

2. En las personas que presentan anti-TG2 negativos y no tienen un HLA de riesgo (DQ2/DQ8
negativo) no se recomienda el seguimiento analitico rutinario. Solo sera necesario repetir
la determinacion de anti-TG2 en caso de presentar sintomatologia sugestiva de EC.

3. En las personas con HLA de riesgo y anti-TG2 negativos, seran necesarios controles
analiticos posteriores que ayuden a detectar precozmente un posible desarrollo posterior
de EC:

°En el adulto no hay evidencia sobre la que basar recomendaciones, aunque parece
razonable efectuarlos cada 2-3 anos o antes en caso de presentar sintomatologia
compatible.

* Por el contrario, existen dos estudios prospectivos epidemioldgicos efectuados en edad
pediatrica en familiares de primer grado de celiacos (PREVENT CD y CELIPREV) que
ofrecen datos sobre el desarrollo de la enfermedad en ellos (29) (30) (31). Ambos
estudios demuestran que:
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- La mediana de aparicion de la serologia positiva de EC es a los 24 meses (rango 12-94
meses) por lo que el cribado debe plantearse desde edades muy tempranas.

- La genética es un factor esencial. Mas del 95% de los celiacos presentan alguno de los
haplotipos HLA denominados como DQ2 y/o DQ8. Ser portador homocigoto DQ2 es el
factor que mayor riesgo confiere de desarrollar EC, con incidencias acumuladas a los
3, 4 y 5 anos respectivamente del 14,9%, 23,9% y 26,9%. Otro factor de riesgo
importante es el sexo femenino, siendo en las ninas DQ2 homocigotas la incidencia
acumulada de EC a los 5 anos del 45%.

Todos estos datos son la base para que, en la edad pediatrica sea recomendable conocer
cual es el haplotipo extendido de HLA (tabla 8) e indicar los controles analiticos posteriores
segln el riesgo genético (tabla 9) (32).

Fenotipo HLA abreviado Genotipo (alelos)

DR3-DQ2/DR3-DQ2 DQA1*0501-DQB1*0201/DQA1*0501-DQB1*0201
DQ 2.5/DQ 2.5 (DQ2.5 Homocigoto)

DR3-DQ2/DR7-DQ2 DQA1*0501-DQB1*0201/DQA1*0201-DQB1*0202
DQ2.5/DQ 2.2 (DQ2.5 Homocigoto)

DR3-DQ2 DQA1*0501-DQB1*0201/otro

DQ 2.5/otro (DQ2.5 Heterocigoto)

DR7-DQ2/DR5-DQ7 DQA1*0201-DQB1*0202/DQA1*0505-DQB1*0301
DQ 7.5/DQ2.2 (DQ2 trans)

DR3-DQ2/DR4-DQ8 DQA1*0501-DQB1*0201/DQA1*0301-DQB1*0302
DQ2.5/DQ8

DR4-DQ8 DQA1*0301-DQB1*0302/otro

DQ8

DR7-DQ2 DQA1*0201-DQB1*0202/otro

DQ 2.2 (DQ2)

Tabla 8: Genotipo HLA ligado a la EC
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Recomendaciones de cribado en el nifio en base al riesgo genético

Riesgo alto:

DR3-DQ2/DR3-DQ2 (DQ2.5/DQ2.5)

DR3-DQ2/DR7-DQ2 (DQ2.5/DQ2.2)

Recomendacion: serologia anual hasta los 12 afnos y posteriormente cada 2 anos

Riesgo intermedio:

DR7-DQ2/DR5-DQ7 (DQ2.2/DQ7) (DQ2.5 trans)

DR3-DQ2/otro (DQ2.5/-)

DR3-DQ2/DR4-DQ8 (DQ2.5/DQ8)

DR7-DQ2/DR4-DQ8 (DQ2.2/DQ8)

DR4-DQ8/DR4-DQ8 (DQ8/DQ8)

DR4-DQ8/otro (DQ8/otro)

Recomendacion: control seroldgico anual hasta los 6 afos y posteriormente cada 2 aios

Riesgo bajo:

DR7-DQ2/DR7-DQ2 (DQ2.2/DQ2.2)

DR7-DQ2/otro (DQ2.2/0tro)

Recomendacion: control seroldgico a los 3 anos, 6 anos, 10 anos y 14 anos.

En caso de que no se disponga del haplotipo extendido, es decir, cuando se informe solo
como DQ2 o DQ8 positivo, se procedera como si pertenecieran al grupo de riesgo
intermedio, por ser este de mayor prevalencia en la poblacion.

Tabla 9: Recomendaciones de cribado en el nifio en base al riesgo genético (32)
4. En las personas en la que no se dispongan datos de HLA y que presenten anti-TG2
negativos se mantendran controles serologicos cada 2 afos.

5. En individuos con déficit de IgA el control seroldgico se efectuara con IgG anti-TG2/anti-
DGP.

En ninos pequenos pueden existir cifras descendidas de IgA debido a un retraso madurativo
por lo que se recomienda confirmar la existencia de un auténtico déficit de IgA en una 2°
determinacion a los 3-4 anos.

En el ANEXO 3 se incluye el algoritmo de cribado de la EC.
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IV. TRATAMIENTO

El tratamiento de la celiaquia es la DSG de por vida (33) (34). El seguimiento de esta reduce
la mortalidad y los problemas relacionados con la enfermedad, como los déficits
nutricionales, el riesgo de neoplasia, osteoporosis, anemia, etc. Los efectos positivos de la
DSG en los pacientes con celiaquia se ven generalmente tras unas semanas de cumplimiento.
(34)

IV.a. ASESORAMIENTO NUTRICIONAL
Personal sanitario que realiza el asesoramiento

Las personas diagnosticadas de celiaquia deben recibir informacion detallada sobre cémo
llevar una alimentacion sin gluten. Dicha tarea debe efectuarse de forma multidisciplinar
con sesiones de educacion y formacidon programadas, dirigidas por personal sanitario
entrenado, con conocimientos en EC y DSG. En la mayoria de los casos, la realizara
enfermeria, aunque dependiendo de la organizacién del centro y la disponibilidad de
personal entrenado, también podran llevarla a cabo técnicos superior en dietética, médicos,
dietistas-nutricionistas, etc.

Educacion nutricional y valoracion de la ingesta

Componentes:
* Educacion dietética sobre dieta saludable sin gluten.
* Plan de tratamiento individualizado que tenga en cuenta los sintomas y las comorbilidades.

*Valoracion de la ingesta durante el seguimiento. Se podria utilizar, por ejemplo, un
cuestionario de frecuencia de consumo alimentario o un registro dietético de 3 dias que
incluya un dia en fin de semana. Esto permitira evaluar si la ingesta del paciente se ajusta
a las recomendaciones de alimentacion, y detectar si hay aspectos de mejora.

Es esencial hacer un seguimiento mantenido para evaluar el nivel de conocimiento, el
cumplimiento de la dieta y el estado nutricional, y para orientar sobre aspectos sociales y
emocionales del estilo de vida. (35)

IV.b. EDUCACION DE LA DIETA SIN GLUTEN

La DSG debe evitar la ingesta de trigo, cebada y centeno, y todos sus derivados, como la
espelta o el triticale, recomendandose de forma general que también se evite la ingesta de
avena. No obstante, la inclusion de esta Ultima en la dieta libre de gluten ha sido un tema
de debate en los Gltimos anos (36). En 1995 Janatuinen y colaboradores llevaron a cabo el
primer ensayo controlado sobre la toxicidad de la avena en la EC, desde entonces, varios
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trabajos han evaluado la seguridad del consumo de avena en los pacientes celiacos. (36) (37)
(38) (39) (40)

Algunos estudios clinicos in vivo e in vitro han demostrado que hay un porcentaje de
pacientes celiacos que podrian tolerar cantidades moderadas de avena (37) (41) (42) (43)
(44). Por el contrario, otros autores han sugerido claras evidencias de la capacidad de las
aveninas (proteinas del gluten presentes en la avena) para inducir la activacion de las células
T, inflamacion intestinal y atrofia de las vellosidades. (36) (45) (46) (47) (48) (49).

Las creencias previas eran que la avena pura era segura para los pacientes celiacos, y que
la contaminacion con fuentes procedentes de otros cereales era el principal problema al que
debia enfrentarse este colectivo. Posteriormente diversos trabajos han demostrado que
ademas de la sensibilidad interindividual de cada paciente hacia la avena, la
inmunogenicidad de ésta varia en funcion del cultivo empleado debido a la presencia en este
grano de secuencias inmunogénicas similares a las de los cereales toxicos para los celiacos.
Dichos estudios se han realizado utilizando distintas técnicas inmunologicas y anticuerpos
monoclonales que han sido desarrollados por distintos grupos de investigacion. (36) (39) (40)
(47) (49) (50)

En conclusion, todos los estudios realizados hasta la fecha sugieren que determinadas
variedades de avena pueden resultar problematicas para los pacientes celiacos, para las
empresas alimentarias y los organismos reguladores. Ante la dificultad para predecir y
evaluar la respuesta individual al consumo de los distintos cultivos de avena (aunque no
tengan trazas de otros cereales con gluten), se recomienda, de forma general, que esta no
se consuma.

Ademas de la informacion sobre qué alimentos pueden tener de forma natural gluten y cuales
no, es imprescindible en la educacion de la DSG que se aporte informacion sobre:

* Etiquetado de los productos y tipos de alimentos en funcion de su contenido en gluten.
* Posible presencia de gluten en productos de cuidado corporal y medicamentos.

* Formas para evitar el contacto cruzado en domicilio y hosteleria.

* Recomendaciones al acudir a un bar o restaurante.

* Precauciones sobre el contenido en arsénico en la DSG.

* Recursos en la web de interés.

Resulta también de gran ayuda ofrecer informacion sobre las Asociaciones de pacientes con
EC. Ademas de asesorar sobre la DSG, ayudan a la educacion e integracion social de los
celiacos proporcionando herramientas muy utiles para el dia a dia (lista de Alimentos sin
gluten, Celikids, app FACEMOVIL), realizan formacion en establecimientos de restauracion
para ofrecer alimentos seguros sin gluten y llevan a cabo un control de los alimentos sin
gluten para comprobar que se cumple la normativa vigente.
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En el ANEXO 4 se incluye Informacion para pacientes sobre la DSG

IV.c. EDUCACION SANITARIA Y SEGUIMIENTO DE LA DIETA SIN GLUTEN

La educacion sanitaria y la educacion terapéutica son herramientas que permiten dar
respuesta a la modificacion de conducta que la persona con EC debe realizar. Tienen como
objetivo comun la modificacion de conocimientos, actitudes y comportamientos de salud a
través del empoderamiento de las personas sobre su proceso salud/enfermedad. Esto incluye
el concepto de paciente experto o paciente activo.

Para dar respuesta a esta necesidad destacan los programas de autorresponsabilizacion del
paciente (51) (52). La Escuela de Pacientes tiene como objetivo la formacion de pacientes
cronicos y sus familiares para mejorar su autocuidado y la autogestion de sus enfermedades.
Puede enmarcarse en varias lineas estratégicas del Sistema Sanitario Publico de Andalucia:
cronicidad, cuidados socio-sanitarios, familias, participacion ciudadana y salud publica (53).
El tratamiento de la EC debe dar respuesta a estas demandas.

El informe elaborado por la Defensora del pueblo sobre personas con EC indica que existen
las siguientes necesidades (54):

* Los usuarios demandan informacion sobre la enfermedad.

° Las familias y usuarios desconocen la forma de alimentarse.

° Existe desconocimiento de los propios profesionales de la salud sobre la enfermedad.

* Existe desconocimiento de la poblacién en general (sobre todo en zonas de restauracion).

° La necesidad de la persona con EC de poder integrarse con naturalidad en la vida social.
Los habitos sociales en cuanto a alimentacion han variado notablemente en las ultimas
décadas y el porcentaje de personas que comen fuera de casa con cierta o mucha
frecuencia ha crecido significativamente.

Enfermeria, por su perfil y disponibilidad en los centros (tanto hospitalarios como de
Atencion Primaria), llevara a cabo estas consultas en la mayoria de los casos, siendo
imprescindible que acrediten conocimientos y formacion en la EC y la DSG. Se recomienda
que estén integradas en un cronograma planificado, complementando el seguimiento que
efectla el facultativo y con diferentes actuaciones, tales como:

1.Primera consulta (preferentemente coincidiendo con la primera consulta con digestivo),
presencial e individual en la que se llevaran a cabo las siguientes actividades:

* Valoracion de la situacion basal y necesidades, tanto del paciente como de su cuidador/a
principal y/o familia. Permitira priorizar medidas enfocadas a resolver o paliar los
problemas derivados de la salud del individuo y familia en cualquiera de sus ambitos: bio-
psico- social.
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* Valoracion del estado nutricional, de manera conjunta con el facultativo (Seccién Vb.
Seguimiento de la EC en el nino y Vc. Seguimiento de la EC en el adulto).

* Informacion sobre la DSG e informacion sobre la Asociacion de Celiacos y recursos en la
web. Se podran emplear diferentes materiales complementarios (tripticos, folletos...)
que se entregaran al paciente o a la familia.

* Resolucion de dudas.

Al finalizar se facilitara el teléfono de la consulta para resolver dudas que puedan ir
surgiendo en cualquier momento del seguimiento sin ser necesario esperar a las consultas
regladas.

2. Consulta a los 1-3 meses, individual, que podria realizarse presencial, telefonica o
telematica y en la que fundamentalmente se efectuaran las siguientes actividades:

* Valoracion de cambios referidos por el paciente tras el inicio del tratamiento.

* Valoracion de la adherencia a la DSG y de la calidad de la ingesta para lo que se podran
emplear de forma opcional cuestionarios rapidos de adherencia, cuestionario de
adherencia a la dieta mediterranea, cuestionario de frecuencia de consumo de
alimentos y/o registro dietético de 3 dias.

* Valoracion de los conocimientos asimilados sobre DSG y EC referidos en la anterior
consulta, correccion de errores detectados, repaso de aquellos conceptos no bien
asimilados inicialmente y resolucion de dudas que hayan podido surgir.

° Apoyo y refuerzo positivo.

3. Consulta a los 6 meses, presencial, en la que se abordaran y comentaran los cambios
(tanto positivos como negativos), dificultades y experiencias que se han presentado a o
largo del periodo en el que se lleva realizando la DSG.

Preferentemente sera una consulta grupal ya que permitira la exposicion de puntos de
vista y experiencias diferentes vividas por otras personas celiacas y sus familias. Dicha
reunion sera liderada por Enfermeria y opcionalmente se podra contar con un paciente
experto.

4. Consulta a los 12 meses, presencial e individual, preferentemente coincidiendo con la
consulta de digestivo y en la que se efectuaran las siguientes actividades:

*Valoracion de la situacion del paciente y sus necesidades, pudiendo emplearse
nuevamente cuestionarios utilizados en la primera consulta.

* Valoracion del estado nutricional.

* Valoracion de la adherencia a la DSG y de la calidad de la ingesta. Opcionalmente se
emplearan los cuestionarios utilizados en visitas previas.
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* Resolucion de dudas.

° Refuerzo positivo sobre cumplimiento de DSG y, en caso de que haya incumplimiento,
trabajar con dificultades encontradas.

5. Siguientes consultas, presenciales, preferentemente coincidiendo con las revisiones por
el facultativo, de frecuencia anual, aunque también se podran realizar semestrales o
consultas extra si se considera necesario por el personal sanitario o el paciente.

Las actividades que se deben realizar en estas revisiones son las mismas que las referidas
en la consulta de los 12 meses teniendo en cuenta que ademas se podra plantear la
participacién del paciente o la familia en reuniones grupales.

En aquellos casos en los que se haya dado de alta al paciente de las Unidades hospitalarias
para continuar con el manejo y seguimiento en Atencién Primaria deberan mantenerse las
consultas programadas conjuntas de facultativo y enfermeria y existir una coordinacion
entre niveles que permita resolucion de problemas que puedan surgir. El paciente podra
pedir cita con su enfermera de familia para resolver dudas sobre la enfermedad y su
tratamiento. Sera, por tanto, imprescindible la formacion de los profesionales de Enfermeria
tanto en conocimientos sobre EC como en DSG para que puedan conocer los cuidados en
relacion a la celiaquia y dar respuesta adecuada a las necesidades de la persona con EC. En
caso contrario, el seguimiento no se podra efectuar en Atencion Primaria.

En general existe un gran desconocimiento sobre el problema de salud que es la EC, tanto
en los profesionales que atienden a estas personas como por los propios pacientes. Ademas,
en muchos establecimientos de restauracion, a pesar de contar con carta de alérgenos, no
se tiene informacién adecuada sobre la DSG. El personal de enfermeria se podria considerar
el referente del Distrito que disefne, juntamente con responsables de Promocion de Salud,
Enfermeras Escolares, unidades de digestivo y asociaciones de pacientes, la programacion
de actividades sobre difusion del conocimiento de la celiaquia y su tratamiento. Esto se
podria llevar a cabo mediante la realizacion de asesoramiento personalizado, charlas
divulgativas, informacion a servicios de restauracion en hosteleria, formacion de otros
profesionales sanitarios, etc.

En el ANEXO 5 se incluyen Escalas y cuestionarios para el seguimiento del paciente con EC.
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IV.d. ADHERENCIA A LA DIETA SIN GLUTEN Y PROBLEMAS PSICOSO-
CIALES ASOCIADOS A LA CELIAQUIA

La adherencia al tratamiento viene determinada por:
* Relacion con el sistema y con el equipo de asistencia sanitaria.

* Caracteristicas del régimen terapéutico, complejidad del tratamiento, duracion y efectos
secundarios, cambios positivos o cambios en el estilo de vida.

* Particularidades de la enfermedad: duracion, sintomas.
° Paciente: creencias, valores, expectativas, conocimiento de la enfermedad...

* Nivel socioecondmico.

Cumplir con una DSG puede tener un impacto en la esfera psicologica, social y econéomica
del paciente que siempre debe valorarse ya que condicionara en gran medida la adherencia:

*Son dietas menos agradables, ya que los cereales con gluten (especialmente el trigo)
ofrecen caracteristicas de elasticidad y esponjosidad a los alimentos que lo contienen y
que son dificiles de conseguir con otras harinas.

* Coste: los productos especificos sin gluten son a menudo mas caros que los productos
genéricos. En caso de detectar que la persona con celiaquia tiene pocos recursos
econdmicos y dificultad para adquirirlos, se podria derivar al trabajador social para la
identificacion de recursos locales.

* Complicacion de encontrar productos libres de gluten.

* Etiquetado deficiente de los productos: no es obligatoria la declaracion de presencia o
posible presencia de trazas de gluten en los alimentos.

° Complicaciones en la vida cotidiana al comer fuera, con las relaciones sociales... entre otras
cosas por desconocimiento de la poblacion en general del problema. La celiaquia se asocia
con aumento de riesgo de ansiedad, depresion y trastornos de la conducta alimentaria. Se
debe aportar apoyo psicosocial y educacion para el cumplimiento exitoso de la DSG. En
caso de detectar problemas significativos en la esfera psicoldgica, se recomienda derivar
a la Unidad de Salud Mental. (55)
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V. SEGUIMIENTO DE LA ENFERMEDAD CELIACA

V.a. CUESTIONES GENERALES

Objetivos

Los objetivos principales en el seguimiento del paciente celiaco son:

1.

6.
7.

La confirmacion del diagndstico con la valoracion de las pruebas realizadas y evaluacion
de la respuesta a la DSG que debe conducir a la resolucion de los sintomas y la
normalizacion de las alteraciones analiticas. En caso contrario se planteara la posibilidad
de que no se efectle correctamente la DSG o exista una EC no respondedora (ECNR) o
refractaria (ECR).

. La educacion sobre la enfermedad y la DSG por parte del paciente y los familiares y

medidas de soporte.

. La monitorizacion del grado de adherencia a la dieta y el refuerzo en cada visita de la

importancia del cumplimiento.

. La deteccion precoz de enfermedades asociadas y posibles complicaciones.

. La deteccion de déficits y carencias nutricionales secundarias a la enfermedad y/o a la

dieta de exclusion.
Asegurar un correcto crecimiento y desarrollo en la edad pediatrica.

La verificacion de la necesidad o no de efectuar modificaciones en el calendario vacunal.

Existe evidencia de que un seguimiento inconsistente o nulo se asocia con una mala
adherencia a la dieta por lo que no se recomienda que el propio paciente o su familia asuma
el autocuidado y no se efectlen controles médicos ni asesoramiento dietético (56). La
naturaleza cronica y sistémica de la EC impone la necesidad de que el seguimiento sea
realizado por un equipo multidisciplinar. Dado que, el Unico tratamiento eficaz para la EC
es el mantenimiento de una correcta DSG, el asesoramiento dietético es un area importante
que se debe cuidar muy bien. Por ello, desde el momento del diagndstico y en las sucesivas
revisiones, es imprescindible proporcionar una informaciéon adecuada y completa al paciente
y su familia sobre cémo llevar a cabo la DSG, constatar que nutricionalmente es una dieta
saludable y recalcar la importancia de mantener su adherencia a la misma de por vida. (56)
(37)
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Métodos para la valoracion de la adherencia a la dieta

Adherencia y eficacia de la DSG son dos conceptos intimamente unidos ya que la primera es
indispensable para conseguir la segunda. Existen una serie de consideraciones sobre las
herramientas disponibles para evaluar si la DSG se esta llevando de forma adecuada:

1

. Tras la recuperacion inicial, la ingesta de gluten no provoca en muchos casos

manifestaciones digestivas. Por tanto, la normalidad clinica por si sola no es un buen
indicador de la adherencia a la DSG (57). Por otro lado, en los pacientes asintomaticos o
minimamente sintomaticos al diagndstico, no es factible utilizar la respuesta clinica como
indicador de la recuperacion mucosa y del cumplimiento de la DSG. (58)

. Existen limitaciones en cuanto al uso de los marcadores serologicos en el seguimiento.

(59) (60) (61)

* En el nifo, aunque la sensibilidad del estudio seroldgico es alta para un consumo habitual
de gluten, es mucho mas baja cuando se trata de detectar pequenas transgresiones
dietéticas ocasionales. En general, la persistencia o recurrencia de la positividad de los
anticuerpos se interpreta como un indicador de bajo cumplimiento de la dieta.

* En la poblacion adulta, la relacion entre la adherencia a la DSG, la recuperacion mucosa,
y la serologia no es lineal. De modo que la negativizacion de los marcadores serologicos
no refleja el cumplimiento estricto de una DSG y es un mal predictor de las
transgresiones dietéticas (59) (61) (62) (63) (64) (65). Ademas, la negativizacion de los
anticuerpos anti-TG2 no implica necesariamente la normalizacion de la mucosa
intestinal, teniendo poca sensibilidad para la atrofia vellositaria persistente. (61) (66)

. Existen diferentes cuestionarios dietéticos que evallan la adherencia a la dieta referida

por el propio paciente (67) (68) (69). El Unico que ha sido traducido y adaptado al
espanol es el Celiac Dietary Adherence Test (CDAT), el cual permite una evaluacion
rapida y estandarizada mediante 7 preguntas en las que se evalua la sintomatologia, la
expectativa de autoeficacia, las razones para mantener la DSG, las conductas de riesgo
asociadas y el grado de adherencia percibido (70) (ANEXO 5). Sin embargo, con
frecuencia estos cuestionarios son subjetivos y no reflejan las infracciones involuntarias
que el paciente no es capaz de identificar. (59) (60)

. La Evaluacion Dietética Estandarizada es la herramienta que mejor valora la calidad de

la dieta que efectla el paciente celiaco. No obstante, es laboriosa, precisa de un dietista
para efectuarla y tiene una eficacia limitada demostrada en la deteccién de
transgresiones por parte del paciente (57). Asi Sharkey y colaboradores evaluaron la
eficacia de una valoracion por nutricionistas especializados para la consecucion de la
recuperacion mucosa y demostraron que la intervencion dietética no fue capaz de
detectar el consumo de gluten en el 30,8% de los pacientes con persistencia de atrofia
vellositaria al ano de iniciar la DSG y de ellos, el 62% conseguian la normalizacién mucosa
tras una dieta altamente controlada sin gluten. (58)
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5. En los ultimos afnos ha surgido la posibilidad de, mediante anticuerpos monoclonales,
detectar algunos componentes del gluten (péptido G12 anti-33 mer a-gliadina) que son
desencadenantes reconocidos de la reaccion inmunitaria en la EC. Se conocen como
péptidos inmunogénicos del gluten (GIP, segun las siglas en ingles Gluten immunogenic
peptides) y pueden determinarse en heces, mediante ELISA o tiras
inmunocromatograficas, o en orina a través de tiras inmunocromatograficas. Constatar
su presencia, tanto en heces como en orina, constituye una evidencia directa del
consumo de gluten. (71) (tabla 10)

ORINA HECES

Tiempo minimo de deteccion tras ingesta 3-9 horas 0-2 dias

Rango de tiempo de deteccidn tras ingesta 1-36 horas 1-7 dias

Tabla 10: interpretacién de las determinaciones de GIP en heces y orina (71)

Solo detectan transgresiones a corto plazo por lo que dan informacién exclusivamente de
periodos de 2 dias (en el caso de GIP en orina) o 1 semana (en muestras fecales). Monitorizar
el posible consumo de gluten en periodos mayores obliga a efectuar varias determinaciones
de forma periddica.

Actualmente no estan incluidos en cartera de servicio de la red sanitaria publica, se trata
de una técnica en fase emergente por lo que no se ha aprobado hasta disponer de un analisis
de su seguridad y efectividad.

V.b. SEGUIMIENTO DE LA ENFERMEDAD CELIACA EN EL NINO
Fases en el seguimiento del nino con Enfermedad Celiaca

Podemos distinguir una primera etapa, marcada fundamentalmente por el inicio del
tratamiento y los cambios que la DSG va a producir. El diagnéstico de la EC en el nifio siempre
debe llevarse a cabo por parte de un pediatra gastroenterologo, siendo recomendable que
sea también la persona que coordine esta primera etapa del seguimiento. Durante la misma
se efectuaran:

1. Educacion del paciente y su familia sobre la enfermedad y su tratamiento llevando a cabo
medidas de soporte que faciliten la adaptacion a la nueva dieta. Esta tarea
preferentemente debe ser realizada por personal de la unidad de Gastroenterologia
pediatrica con conocimientos en EC y DSG, siendo de gran ayuda la implicacion de grupos
o asociaciones locales de EC. (Seccion IV. Tratamiento)

2. Evaluacion de la respuesta al tratamiento (clinica y analitica) y monitorizacion del grado
de adherencia a las recomendaciones dietéticas.

3. Tratamiento de los déficits nutricionales y enfermedades asociadas detectadas al
diagndstico.

4. Indicacion de la necesidad de efectuar cribado de la EC en Atencion Primaria en los
familiares.



GUIA : : 34
para el diagndstico y seguimiento de la ENFERMEDAD CELIACA en ANDALUCIA

5. Colaboracion con el pediatra de Atencion Primaria en las modificaciones que sean
necesarias efectuar en el calendario vacunal.

Se considerara controlada la EC cuando el paciente mantenga una buena adherencia a la
DSG, hayan remitido los sintomas derivados de la EC activa (incluyendo alteraciones en el
crecimiento), normalizado las alteraciones analiticas (incluyendo disminucion de los niveles
de anticuerpos anti-TG2 por debajo del LSN) y revertido los déficits nutricionales. En esta
situacion los esfuerzos iran dirigidos fundamentalmente a conseguir mantener el control a
largo plazo y detectar precozmente enfermedades asociadas o complicaciones. La
coordinacion del seguimiento en estos casos podra efectuarla el pediatra de Atencion
Primaria, siempre y cuando disponga de:

1. Un informe completo elaborado por el facultativo encargado del seguimiento inicial que
incluya datos relativos a la situacion del nifio al momento del diagnostico y los problemas
o hechos mas relevantes que han tenido lugar en la primera etapa del seguimiento.
Debera incluir todos los apartados del denominado “pasaporte celiaco” hasta ese
momento. (Seccion VI.f. Proceso de transicion) (tabla 15)

2. Personal de enfermeria con conocimientos sobre la EC del nifio y la DSG para poder llevar
a cabo el seguimiento con las siguientes funciones:

a. Revisiones al menos de frecuencia anual con posibilidad de consultas telefénicas.

b. Valoracion de la adherencia a la dieta y de la calidad de esta, mediante entrevista,
cuestionarios, encuestas dietéticas.

c. Apoyo al pediatra en la valoracion de la clinica, antropometria junto a control del
crecimiento y desarrollo puberal (https://www.seghnp.org/nutricional).

d. Comprobacion del estado vacunal.

e. Educacion sobre la enfermedad en sus diferentes apartados: dieta, etiquetado, cesta
de la compra, comidas fuera de casa, contacto cruzado en domicilio y hosteleria.

f. Resolucion de dudas acerca de la EC y la DSG e informacidn a la familia de los recursos
web.

g. Realizacion de intervenciones grupales con celiacos y de intervenciones educativas en
centros escolares.

3. Posibilidad de consultar dudas o problemas que puedan surgir en el seguimiento en
Atencion Primaria con la unidad de gastroenterologia pediatrica hospitalaria de
referencia que ha efectuado el control y educacion dietética inicial.

Durante el seguimiento en Atencion Primaria pueden aparecer situaciones en las que se debe
plantear nuevamente la derivacion del nifio celiaco a consultas de Atencion Hospitalaria,
tales como:

* Apariciéon de nuevos sintomas (retraso del crecimiento, reaparicion de la sintomatologia
del debut clinico), alteraciones analiticas o sospecha de enfermedad asociada.
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° No adherencia a la DSG, mal cumplimiento o necesidad de asesoramiento por una unidad
de Nutricion y/o dietista.

*Desarrollo de otras comorbilidades asociadas como DM-I, tiroidopatia, hepatitis
autoinmune.

Controles y pruebas de laboratorio en el seguimiento del nifio con Enfermedad Celiaca

Las publicaciones actuales no proporcionan una evidencia sélida respecto a la frecuencia
optima para realizar el seguimiento del paciente pediatrico celiaco una vez diagnosticado.
A pesar de la falta de estudios de calidad, hay un cierto consenso para realizar una primera
visita de seguimiento entre los 3 y los 6 meses después del diagnostico de la EC, pero con
posibilidad de acceso a revisiones mas precoces si la presentacion clinica o las alteraciones
analiticas en el momento del diagndstico requieren un seguimiento mas temprano, si los
sintomas persisten o empeoran a pesar de un cumplimiento estricto de la DSG, o
dependiendo del conocimiento familiar y de las preocupaciones y dificultades con el
diagndstico y la dieta (57).

Los intervalos para futuras visitas de seguimiento también deben considerar los problemas
mencionados anteriormente y programarse con una periodicidad de 6 meses hasta la
normalizacion de los anticuerpos anti-TG2 y la normalizacion de todas las alteraciones y
cada 12 a 24 meses después (57).

Durante el seguimiento, deben considerarse las siguientes pruebas y controles:
1. Manifestaciones clinicas, antropometria y parametros de crecimiento:

Es obligatorio determinarlos en cada visita. En general, los pacientes pediatricos con una
DSG estricta suelen mostrar una rapida resolucion de los sintomas gastrointestinales
relacionados con la EC, como la distension abdominal, la diarrea, el dolor abdominal o la
pérdida de peso, asi como de manifestaciones extraintestinales como la anemia, el
retraso puberal o la estomatitis aftosa.

La exploracion fisica debe ser completa, a fin de detectar signos sugerentes de
enfermedad, como causa del trastorno nutricional, o bien secundarios a la malnutricion
por exceso o por defecto, especialmente en piel, pelo, ufas, mucosas, denticion, paniculo
adiposo, tiroides, etc. No es frecuente, el hallazgo de un signo especifico por déficit de
un Unico nutriente, sino que los hallazgos suelen ser la consecuencia de una malnutricion
global. En los nifios mayores, se debe valorar siempre el estadio de desarrollo puberal
(mediante la Escala de Tanner). En relacion a la antropometria, esta permite la
comparacion con poblaciones de referencia y poder realizar una valoracion evolutiva.
Cuando se utilizan estas poblaciones de referencia, el protocolo de medida debe ajustarse
todo lo posible con el utilizado en su desarrollo, y los instrumentos de medida deben
chequearse con frecuencia para garantizar la maxima exactitud y objetividad de los
datos. Las variables antropométricas en la infancia se deben comparar con un patron de
referencia, interpretandolas de dos formas: aplicando una escala ordinal o percentiles, y
a través del calculo de la puntuacion normalizada Z (Z Score). Es muy importante valorar
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los cambios a lo largo del tiempo, ya que una medida aislada tiene poco valor. El
seguimiento longitudinal mostrara su canal de crecimiento habitual y detectara
desviaciones del mismo, con velocidad de crecimiento mas lenta.

En cada visita se debe medir el peso, la talla y algunos indices basados en las relaciones
entre ellos. Es de mucha utilidad emplear alguna herramienta digital, que realiza los
calculos de los indices y la comparacion con el estandar de referencia deseado, como la
disponible en la pagina web de la SEGHNP (https://www.seghnp.org/nutricional/). En
presencia de sobrenutricion, son de utilidad el indice de Masa Corporal (IMC),
especialmente en el paciente escolar y adolescente, y el indice de Waterlow para el peso.
En presencia de subnutricion, son de utilidad el IMC, el indice de Waterlow para el peso,
el indice de Waterlow para la talla y el indice nutricional de Shukla, éste Ultimo
especialmente en lactantes.

En aquellos casos en los que no se constate recuperacion en el crecimiento al afo del
diagnodstico a pesar de una correcta DSG se debera valorar la existencia de otras
patologias. (57) (72)

2. Marcadores serologicos:

Los anticuerpos IgA anti-TG2 se deben solicitar en todas las visitas de seguimiento excepto
en los nifos con déficit de IgA en los que se monitorizaran los IgG anti-TG2.

La normalizacion de la serologia se usa desde hace tiempo en el seguimiento del paciente
celiaco como indicador de recuperacion mucosa dado su elevado valor predictivo negativo
(6) (61) (73) (74). Ya a los 3 meses de una DSG estricta, se observa una reduccion
significativa en los niveles de IgA anti-TG2 (75) aunque la normalizacion completa puede
tardar entre 18-24 meses, particularmente en aquellos pacientes con lesiones histoldgicas
mas intensas en intestino delgado y niveles muy altos de anti-TG2 en el momento del
diagndstico. (76) (77).

En nifos con déficit de IgA, la normalizacion de los anticuerpos IgG anti-TG2 puede llevar
mas tiempo y persistir positivos mas alla de los 2 aios a pesar de una correcta DSG. (57)
(78)

La persistencia o recurrencia de la positividad de los anticuerpos se interpreta como un
indicador de bajo cumplimiento de la dieta. (57)

No se considera indicado efectuar determinaciones de autoanticuerpos (tiroideos,
antiislotes pancreaticos, antinucleares,...) caracteristicos de otras enfermedades
autoinmunes, de forma sistematica. (57)

3. Determinaciones bioquimicas:

Es frecuente que la EC ocasione déficits de micronutrientes, entre los que destacan los
de hierro, acido félico, vitamina B12 y vitamina D (79) (80). Cualquier alteracion debe ser
seguida y las deficiencias corregidas (bien con modificaciones dietéticas, bien con
suplementacion) hasta la normalizacion. Si las anomalias persisten, se debe revisar la
adherencia a la DSG y considerar diagndsticos adicionales. Una vez conseguida la
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normalizacidn, y a pesar de que no existe evidencia que lo avale, parece razonable
efectuar controles de al menos el metabolismo férrico en cada visita, pudiendo ser
ampliado a los otros en funcidon de la ingesta dietética y la adherencia a la DSG del
paciente (57).

El higado es un d6rgano que frecuentemente se ve afectado en la EC. Dicha afectacion
generalmente se expresa como una hipertransaminasemia. La funcion hepatica debe
controlarse en cada visita de seguimiento, y especialmente, si en el momento del
diagndstico esta no es normal (57) (81).

4. Perfil tiroideo:

El riesgo de desarrollar enfermedad tiroidea autoinmune esta aumentado en pacientes
con EC (82) (83). Aunque, no hay evidencia suficiente que lo avale, parece razonable
determinar la hormona estimulante del tiroides (TSH) y la tiroxina al diagnostico vy, al
menos, la TSH durante el seguimiento, especialmente en ninos que presenten otra
patologia autoinmune.

5. Endoscopia:

No se recomienda la realizacion de exploraciones endoscopicas para comprobar el estado
de la mucosa intestinal durante el seguimiento en nifios asintomaticos y con marcadores
serologicos negativos. Por el contrario, se deberia plantear la necesidad de endoscopia
en el caso de que los sintomas persistiesen, sospecha de otra enfermedad digestiva,
ausencia de normalizacion de los marcadores serologicos o positivizacion de los mismos
de forma mantenida (57).

6. GIP:

Hoy en dia no es factible efectuar una recomendacion sobre el uso sistematico en el
seguimiento del nifo con EC ya que esta por determinar si deben emplearse de forma
sistematica en el control de todos los celiacos, independientemente de su edad, situacion
clinica y adherencia a la dieta y si asi fuera, con qué frecuencia y periodicidad podrian
emplearse para obtener la mayor rentabilidad con el menor coste (62) (84) (85) (86) (87).
No obstante, existe consenso en que:

* No tiene sentido efectuarlos en nifios que admiten transgresiones voluntarias.

* Pueden ayudar a detectar posibles transgresiones fuera del domicilio o tras cambios en
la dinamica familiar.

Podrian utilizarse (cuando sea accesible) en situaciones tales como:
* Persistencia de sintomas, a pesar de realizar una DSG sin transgresiones voluntarias.

* Falta de disminucion de los anti-TG2 a los 6-12 meses, persistencia de anti-TG2 positivos
mas alla de los 18-24 meses de iniciada la DSG o positivizacion tras normalizacion previa
a pesar de una DSG sin transgresiones voluntarias.
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* Persistencia de lesion intestinal a pesar de una DSG sin transgresiones voluntarias.

En estos casos, debe tenerse en cuenta que una Unica determinacion de GIP
probablemente no sea suficiente y quizas deberian realizarse varias para ampliar el
periodo a valorar. En el caso que se prefiriera utilizar heces parece razonable recoger dos
muestras a lo largo de una semana, con 3-4 dias de intervalo entre ambas. En caso de
emplear orina, se propone la recogida de 3 muestras en 7 dias incluyendo el fin de semana
(sabado, domingo) (59) (60).

Salud 6sea en el nifio con Enfermedad Celiaca

Se considera un buen estado de salud 6sea la ausencia de osteoporosis o de baja densidad
mineral 6sea (DMO). La mineralizacion de la matriz 6sea se produce en la edad pediatrica,
alcanzandose el pico de masa oOsea al final de la etapa de crecimiento. Cualquier
circunstancia que limite que dicho pico de masa 6sea sea optimo, puede facilitar el
desarrollo de osteoporosis en la edad adulta.

Debemos tener en cuenta que en la poblacion menor de 20 anos el concepto de osteoporosis
no se circunscribe exclusivamente a los resultados de la DMO medida mediante
absorciometria de rayos X de energia dual (DEXA) si no que engloba también conceptos
clinicos (88). Asi pues, se define osteoporosis en la edad pediatrica como la presencia de:

e Una o mas fracturas vertebrales en ausencia de enfermedad local o traumatismo de elevada
energia.

e Z-score DMO <-2 y fractura clinicamente significativa.
e Enfermedad crénica que justifique fragilidad 6sea y fractura clinicamente significativa.

Se considera fractura clinicamente significativa cuando se producen 2 o mas fracturas de
huesos largos por debajo de los 10 afnos, o 3 0 mas fracturas de huesos largos por debajo de
los 19 anos.

Se define el concepto de baja DMO para la edad cronolégica como aquella DEXA con Z-score
< -2DE sin que exista una fractura clinicamente significativa.

¢Cuando efectuar la valoracion de la salud ésea en el nifio con EC?

La salud d6sea puede estar comprometida al diagnostico de la EC en nifios y adolescentes,
aunque habitualmente suele ser asintomatica. A diferencia de lo observado en adultos, no
parece estar asociada con un mayor riesgo de fractura y la instauracion de una estricta DSG
lleva a la restitucion de la salud dsea, en la mayoria de los casos, al aiio de haber iniciado
la dieta (89) (90) (91) (92). Por este motivo no se recomienda realizar estudios para evaluar
la DMO ni el estado del metabolismo fosfo-calcio de forma rutinaria en el momento del
diagndstico de la EC. Solo se deben realizar pruebas encaminadas a determinar la salud 6sea
del nifo celiaco, tanto al diagnodstico como durante el seguimiento, en las siguientes
situaciones (57):



GUIA : : 39
para el diagndstico y seguimiento de la ENFERMEDAD CELIACA en ANDALUCIA

* Sospecha clinica de enfermedad osea: presencia de tetania, raquitismo, osteomalacia,
dolores 0seos, o fracturas ante traumatismos de baja energia.

° Mala adherencia a la dieta, especialmente entre adolescentes.

* Persistencia de sintomatologia, sobre todo si existe sindrome malabsortivo, desnutricion o
un importante retraso del crecimiento.

* Serologia persistentemente positiva.

* ECP sin restriccion de gluten en la dieta.

¢{Qué pruebas complementarias deben indicarse para el estudio de la salud 6sea?
Cuando esté indicada, la valoracion de la salud ésea debemos realizarla mediante (88):
1. Encuesta nutricional para determinar la ingesta nutricional de vitamina D y calcio.

2. Estudio del metabolismo fosfo-calcio: niveles sanguineos de fésforo, calcio, fosfatasa
alcalina y paratohormona intacta (PTHi).

3. Pruebas que determinen la DMO. La DEXA corporal total (menos la cabeza) y lumbar, se
considera la prueba de eleccion para determinar la DMO, debiendo tener en cuenta que:

* Debe utilizarse el Z- Score, ajustandolo a la talla, en aquellos con talla por debajo del
percentil 3, mediante la formula de Zemel. Puede utilizarse para ello la aplicacion
nutricional de la Sociedad Espanola de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricién
Pediatrica: https://www.seghnp.org/nutricional/.

° La medicion DEXA de vértebras se recomienda para nifios menores de cinco afhos debido
a su mayor reproducibilidad y al menor tiempo necesario para realizar esta prueba.

* En ninos menores de 3 anos, no se recomienda la DMO corporal total de forma rutinaria
debido a su falta de reproducibilidad en nifios tan pequeios, debiéndose usar en su lugar
el contenido mineral 6seo.

4. En todo nifo con sospecha de osteoporosis secundaria, esta recomendada la realizacion
de una radiografia lateral de columna dorsolumbar para detectar posibles fracturas
vertebrales, que pueden cursar de manera asintomatica.

¢Cual es el tratamiento y seguimiento ante alteraciones en la salud 6sea en el nifio con
EC?

La principal medida para evitar un compromiso de la salud dsea en el paciente celiaco es la
instauracion y el mantenimiento de una dieta estricta sin gluten (57).

Cuando se detecten déficits en la ingesta de vitamina D/calcio o en los niveles séricos de
vitamina D debe realizarse un correcto asesoramiento dietético que incluya
recomendaciones sobre exposicion solar, ejercicio fisico e ingesta de alimentos ricos en
calcio y vitamina D (por ejemplo: lacteos, huevos, caballa, atin, salmén, sardinas, setas,
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frutos secos). La suplementacion con vitamina D debe realizarse en casos con cifras de 25-
OH-Vitamina D inferiores a 20 ng/ml, o con cifras entre 20-30 ng/ml, pero con Z-score < -2
o datos de fragilidad 6sea (88).

En los nifos en los que se detecte una DMO baja u osteoporosis se recomienda la
suplementacion con calcio, sobre todo en aquellos con una dieta baja en calcio a pesar de
las recomendaciones dietéticas (88). (tabla 11)

Edad Calcio (mg) Vitamina D3 (Ul)
0-6 meses 200 400
6-12 meses 260 400
1-3 anos 700 600
4-8 anos 1.000 600
9-13 anos 1.300 600
14-18 anos 1.300 600

Tabla 11: dosis inicial/requerimientos dietéticos diarios recomendados en el nifio (88)

Los bifosfonatos no tienen indicacidon en ficha técnica para la osteoporosis en pediatria,
aunque se recomienda como uso compasivo en los casos en los nifios en los que se detecte
una osteoporosis o presenten fracturas vertebrales. En ambos casos la valoracion por el
especialista correspondiente es obligatoria y recomendable en los que presenten una DMO
baja en el inicio de la pubertad (Tanner 2) (88).

Una vez indicado el tratamiento, se debe monitorizar la respuesta al mismo (57) (88):

* Niveles plasmaticos de 25-OH vitamina D, metabolismo fosfo-calcio y encuesta dietética
cada 6-12 meses, o antes, cada 3-6 meses, si se ha modificado el tratamiento. En los casos
de baja DMO u osteoporosis la suplementacion de vitamina D debe tener como objetivo
mantener niveles plasmaticos de 25-OH vitamina D superiores a 30 ng/ml. En el resto de
situaciones, el objetivo es mantener cifras por encima de 20 ng/ml.

* El tiempo minimo para repetir la DEXA debe ser de 6 meses, recomendandose que sea
anual, hasta su normalizacion.

Una vez normalizados todos los parametros bioquimicos y/o densitométricos alterados,
podria suspenderse la suplementacion iniciada, siempre que se lleve al menos un aio con
DSG, se mantenga la adherencia a la dieta en el tiempo y se sigan las recomendaciones de
ingesta diaria de calcio y vitamina D, de exposicion solar y ejercicio fisico.

En el ANEXO 6 se incluye el Cronograma de seguimiento del nifio con EC.

V.c. SEGUIMIENTO DE LA ENFERMEDAD CELIACA EN EL ADULTO

El seguimiento en el primer ano debe asegurar fundamentalmente el correcto aprendizaje
de la DSG, la normalizacion clinica y analitica (93).
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1. Clinica y antropometria:

La mejoria clinica se produce en los primeros meses tras el inicio de la DSG (66). Es
fundamental investigar la persistencia de los sintomas que motivaron el inicio del estudio,
o si surgen nuevos sintomas a lo largo del seguimiento. En ocasiones, los pacientes
celiacos con buena adherencia a la DSG pueden presentar sintomas gastrointestinales de
caracter funcional, motivado en parte, por las modificaciones en fibra de la dieta, siendo
a veces indistinguibles de los de la EC (94).

Se recomienda calcular en cada visita el peso, talla e IMC de las personas con EC, asi
como explorar datos de malabsorciéon o déficits nutricionales (como palidez, sangrados
con facilidad, pérdida de masa muscular...). La pérdida de peso involuntaria persistente,
un IMC <20 en menores de 70 ahos o menor de 22 en mayores de 70 anos, y otros signos
de deficiencia de nutrientes podrian indicar falta de cumplimiento de la DSG o ingesta
inadvertida, ingesta dietética inadecuada, otras enfermedades o celiaquia refractaria,
yeyunitis ulcerativa o linfoma intestinal (35) (95).

2. Marcadores serologicos:

Los anticuerpos de la EC son (tiles en los primeros meses de seguimiento hasta su
negativizacion, permitiendo asegurar que el paciente ha eliminado el gluten de la dieta.
Una vez normalizados, en el adulto con EC no detectan pequehas exposiciones al gluten,
no reflejan la normalidad de la mucosa y presentan una baja sensibilidad para la
deteccion de atrofia vellositaria por lo que no deberian continuar realizandose en la
monitorizacion de la adherencia a la DSG (61) (66).

3. GIP:

En caso de disponibilidad de deteccion de GIP en orina o en heces, esta seria una
herramienta de gran utilidad en el seguimiento. Diversos estudios muestran que entre el
70-75% de los adultos celiacos con lesion histologica son seronegativos y asintomaticos
(64) (96), evidencia que cuestiona la validez del uso de la serologia celiaca en el
seguimiento de los pacientes (60) (96). Multiples estudios muestran que la determinacion
de GIP en heces y orina detecta mayor porcentaje de exposiciones al gluten que el resto
de herramientas de monitorizacion (59) (64) (84) (96) (97) (98), sin embargo no esta bien
establecido el intervalo idoneo de determinacidn de GIP en el seguimiento del paciente
con EC. La presencia de GIP en orina indicaria la necesidad de realizar una intervencion
dietética para reforzar la adherencia a la dieta (99). No se recomienda hasta que se
apruebe en cartera del SAS.

4. Histologia:

La biopsia duodenal, sigue siendo la prueba gold standard para confirmar la recuperacion
mucosa y por tanto garantizar la correcta adherencia a la DSG. La endoscopia y biopsia
duodenal es un método agresivo y por tanto no se recomienda la repeticion rutinaria de
las biopsias de duodeno (100). Sin embargo, se ha descrito una falta de recuperacion
mucosa hasta en el 36-55% de la poblacion estudiada que se encontraba a DSG durante
mas de dos anos por lo que se sugiere realizar una endoscopia a 1-2 anos de iniciar la DSG
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para confirmar la normalizacion mucosa y en caso de persistencia de sintomas, garantizar
la ausencia de ECR (2) (18) (66).

5. Deficiencias nutricionales y enfermedades asociadas:

Es fundamental un adecuado control dietético-nutricional con especial atencion a la
deteccion precoz de déficits de micronutrientes. Al diagnostico se recomienda realizar
perfiles analiticos con metabolismo férrico, folico, vitaminas B12, B6é, A, E y D, calcio,
magnesio, fosforo, zinc, cobre y tiempo de protrombina (como marcador de déficit de
vitamina K). En caso de detectar alteraciones en algunos de ellos se valorara su
suplementacion y se efectuaran controles posteriores hasta constatar la normalizacion
completa (2).

Por otro lado, uno de los objetivos del seguimiento de la EC es la deteccion precoz de
enfermedades asociadas, con especial atencion a los trastornos tiroideos autoinmunes y
las enfermedades hepaticas, entre otros (2).

6. Densitometria:

Los pacientes con EC presentan mas riesgo de osteoporosis y fracturas oseas. Este riesgo
se reduce con una adherencia adecuada a la DSG, sin embargo, se recomienda ademas
del control de los niveles de calcio, fosfatasa alcalina y vitamina D, la realizaciéon de una
densitometria. Se debera realizar el diagnostico en aquellos adultos con mayor riesgo de
osteoporosis: presencia de malabsorcion, retraso en el diagndstico, mujeres
perimenopalsicas 0 menopausicas, varones mayores de 50 afos, y siempre que exista
historia de fragilidad 6sea. En cualquier caso, se aconseja no demorarla a partir de los
30-35 aifos y repetirla cada 5 afos si es normal. Este intervalo debera acortarse a 2-3 afnos
en caso de osteopenia (2) (93).

En el ANEXO 7 se incluye el Algoritmo de seguimiento en el adulto.

V.d. VACUNACION EN EL PACIENTE CON ENFERMEDAD CELIACA

En el paciente celiaco bien controlado y que no asocie otras comorbilidades, las
recomendaciones de vacunacion son similares a la de la poblacion general, pero con algunas
peculiaridades ya que al tratarse de una patologia autoinmune la EC se presenta como un
colectivo de riesgo para la indicacion de ciertas vacunas:

*El sistema HLA tiene un papel fundamental en la identificacion de los antigenos
introducidos en el huésped con las vacunas y en el desarrollo de anticuerpos especificos, y
algunos fenotipos HLA se han asociado con una respuesta inmunologica menos eficaz. Asi,
el haplotipo HLA-DQ2 puede ser responsable de la falta de induccion de la respuesta Th2
que es necesaria para la diferenciacion de células B y la formacion de células B de memoria,
implicadas en la respuesta vacunal (101).

*La mayor permeabilidad de la mucosa intestinal y respiratoria del celiaco y los déficits
nutricionales que pueden ir asociados a la enfermedad pueden condicionar la respuesta
inmunologica. La deficiencia de folato y vitamina B12 se correlacionan con una disminucion
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de la competencia inmunoldgica y una mayor carga de infecciones respiratorias (incluido
Haemophilus influenza, mientras que un estado deficiente de vitamina D puede verse en
el deterioro de los mecanismos de defensa contra patdgenos respiratorios y predispone a
infecciones respiratorias como influenza y tuberculosis.

° En adultos celiacos mal controlados con irregular cumplimiento de la dieta puede existir
una situacion de hipoesplenismo que aumenta la susceptibilidad a infecciones por
microorganismos encapsulados.

* La literatura disponible indica que la respuesta inmunoldgica a las vacunas en los nifios con
EC no difiere mucho de la de la poblacion general y los titulos de anticuerpos son lo
suficientemente altos como para brindar proteccion a largo plazo, excepto para la vacuna
contra el virus de la hepatitis B (VHB) (102).

En cuanto a la administracidn de vacunas, las recomendaciones para las personas con EC son
las siguientes:

Vacunacioén antigripal. El Ministerio de Sanidad recomienda que todas las personas con EC,
independientemente de su edad, situacion clinica y asociacién o no con otras enfermedades,
reciban de forma anual la vacunacion frente al virus influenza. (Instruccion DGSPYOF-
4/2020) (103)

Vacunacion antineumocoécica. Las personas adultas con EC pueden desarrollar
hipoesplenismo, siendo muy infrecuente en poblacion infantil. No obstante, la disfuncion
esplénica generalmente revierte con la DSG, por lo que en el caso de EC controlada a través
de la dieta y sin otros factores de riesgo puede resolverse la disfuncion esplénica.

Se consideran situaciones o patologias de riesgo moderado para el desarrollo de enfermedad
neumocoacica invasiva (ENI), las siguientes:

* Enfermedad cardiovascular crénica, excluida la hipertension arterial.

* Enfermedades respiratorias cronicas, incluyendo fibrosis quistica y asma que no precise
tratamiento inmunosupresor.

* Enfermedad neuroldgica cronica con dificultades en el manejo de secreciones.
* Enfermedad hepatica cronica.

* Enfermedad Celiaca.

* Diabetes Mellitus.

* Alcoholismo.

° Tabaquismo (fumador de al menos un cigarrillo diario).

° Antecedente personal de haber padecido una ENI.
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* Personas que hayan padecido COVID-19 de forma grave, precisando hospitalizacion.

° Personas institucionalizadas en residencias de mayores, independientemente de la edad.

En la actualidad, el Servicio Andaluz de Salud recomienda la vacunacion antineumococica a
todas las personas con EC (Instruccion DGSPYOF-3/2019) (104), estando disponibles tres tipos
de vacunas frente a neumococo, autorizadas e indicadas para diferentes edades y
situaciones:

* Vacuna neumococica conjugada 13-valente (VNC13) (Prevenar®): autorizada a partir de las
6 semanas de vida.

*Vacuna neumococica conjugada 20-valente (VNC20) (Apexxnar®): autorizada a partir de
los 18 anos.

* Vacuna neumocdcica polisicarida 23-valente (VNP23) (Pneumovax 23®): autorizada a partir
de los 2 anos.

Tanto VNC13, VNP23 como VNC20 pueden coadministrarse con el resto de las vacunas del
calendario. En funcion de la edad, para la prevencion de la ENI en el celiaco, se actuara de
la siguiente forma (Instruccion DGSPYOF-10/2021) (105):

* Menores de entre 2 y 23 meses: se recomienda Unicamente la VNC13.
- Pauta de VNC13:
- Entre los 2 y 11 meses: se recomienda la pauta 3+1 (2,4,6 y 11 meses).

- Entre los 12 y 23 meses: si no han recibido durante el primer ano de vida 2 dosis de
VNC13, se recomienda una pauta de 2 dosis separadas por un intervalo minimo de 2
meses. Si han recibido la pauta 2+1, y la Ultima dosis la recibieron a partir de los 11
meses de vida, no se administrara ninguna dosis adicional.

°Entre 2 y 17 anos de edad (ambos inclusive): se recomienda la VNC13 si no la hubiera
recibido previamente. Ademas recibiran una dosis de VNP23 si tienen entre 24 y 59 meses,
o si tienen entre 15y 17 afnos y presentan al menos dos patologias o situaciones de riesgo
moderado para el desarrollo de la ENI.

- Pauta de VNC13:

- Entre 24 y 59 meses de edad y sin dosis previas de VNC13: se recomienda una dosis de
VNC13. Si recibieron la pauta 2+1, y la Ultima dosis la recibieron a partir de los 11 meses
de vida, no se administrara ninguna dosis adicional.

- Entre 5y 17 anos (ambos inclusive) y sin dosis previa de VNC13: se recomienda una dosis
de VNC13.

- Pauta de VNP23:

- Tras completar la pauta con VNC13 segun edad, se recomienda una dosis Unica de VNP23
si la edad esta comprendida entre 24 y 59 meses, o si tienen entre 5 y 17 afos y
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presentan al menos dos patologias o situaciones de riesgo moderado para el desarrollo
de ENI.

° A partir de los 18 anos:

- Pauta de VNC20: se recomienda una dosis Unica si cumple alguna de las siguientes
situaciones:

- Si no han recibido previamente VNC13 o VNC20.
- Si han recibido Unicamente VNC13 y cumplen alguna de las condiciones siguientes:
- Edad actual 65 afos o mas.

- Edad actual entre 18 y 64 anos con al menos dos patologias o situaciones de riesgo
moderado para el desarrollo de ENI.

Si han recibido una pauta con VNC13 y VNP23 (independientemente del nimero de
dosis y orden de las vacunas) no recibiran VNC20.

Tras recibir VNC20 no sera necesario recibir VNP23.

Vacunacion frente al VHB. Se ha demostrado una menor respuesta inmune a la vacuna
frente al VHB en poblacion infantil con EC, un 50 % menor respecto a controles no celiacos.
Incluso algunos estudios hablan también de una pobre respuesta a la vacunacion por hepatitis
A (106). Estudios recientes correlacionan el nivel elevado de anticuerpos anti-TG2 y la edad
infantil mas avanzada con la menor respuesta vacunal.

Se ha planteado la hipdtesis de que el gluten de la dieta tiene un papel en la interaccion
entre las células presentadoras de antigeno (CPA) que muestran HLA compatibles con EC y
el antigeno de superficie del VHB (Ag HBs). Debido a una competencia en el sitio de unidn,
una vez unidas a las CPA del gluten, tendrian una menor afinidad con el Ag HBs. Esto podria
conducir a una disminucion en la activacion de las células Ty, en consecuencia, de las células
B, lo que impediria la produccién de anticuerpos dirigidos contra el Ag HBs.

Por lo tanto, podemos considerar que, en pacientes con EC, el sistema inmunitario puede
centrarse en el antigeno no propio que se presenta con mayor frecuencia en estos pacientes
(gluten dietético) y puede polarizar su actividad en esta direccion, en lugar de hacia el Ag
HBs, con produccion masiva de anticuerpos IgA anti-TG2 pero produccion suboptima de
anticuerpos contra los Ag HBs de ahi que para indicarse la revacunacion sea preferible llevar
al menos un afo de DSG bien cumplimentada, porque la competicion entre receptores sera
minima y permitira al Ag HBs contenido en la vacuna generar la respuesta adecuada (107).

Por este motivo, el Comité Asesor de Vacunas de la Asociacion Espanola de Pediatria
recomienda que se realice la determinacion de los titulos de anticuerpos anti-HBs a la
poblacion infantil afecta de EC tras un ano de cumplimiento adecuado de la DSG (con
serologia negativa y buen control clinico)(108). En aquellos casos en los que los titulos sean
< 10 mUI/ml, se admiten dos pautas diferentes de actuacion:
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Pauta 1. Administrar una dosis o booster y realizar control serologico posterior a las 4-6
semanas. Si nuevamente los titulos de anti HBs fueran inferiores a 10 mUl/ml se
aplicaria entonces la pauta vacunal completa (0 y 5 meses). Si tras esta pauta
persistiese negativa la serologia, se considera como no respondedor y no se pautan
mas dosis.

Pauta 2. Administrar una nueva serie de 3 dosis (0, 1 y 6 meses) y si la determinacion
posterior de anti-HBs 2 meses después de la ultima dosis persistiese negativa, se
considerara no respondedor.

Vacunacion COVID19. Las personas con EC tienen riesgo de complicaciones en caso de
infeccion por SARS-CoV-2 si asocian hipoesplenismo. Sin embargo, segin la estrategia de
vacunacion vigente y debido a los criterios de priorizacion en funcion de los grupos de riesgo,
actualmente no se hace distincion entre las personas con EC y la poblacion general (109).

Otras vacunas. No existen diferencias respecto a la poblacion general en la respuesta
serologica frente al resto de vacunas incluidas en el calendario vacunal (triple virica,
difteria, polio, tétanos, varicela, meningitis...) por lo que no se precisa control seroldgico
posvacunal rutinario (101).

Se debe valorar la vacunacion frente a otras infecciones en funcion de las diferentes
patologias que se asocien a la EC y/o de la administracion de tratamientos inmunosupresores
de manera sostenida en el tiempo (106).
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VI. SITUACIONES ESPECIALES

Vl.a. PRUEBA DE PROVOCACION

La provocacion con gluten no es necesaria en la mayoria de los casos para diagnosticar una
EC. Esta indicada su realizacion en las siguientes situaciones:

* Inicio de una DSG antes de que se haya completado el diagndstico de forma correcta, bien
por la situacion clinica del paciente, bien por iniciativa familiar, o por indicacion errénea
por parte de un médico (4) (66).

* Cuando el diagnostico de celiaquia es dudoso porque el resultado del estudio histoldgico
no es claro, porque el estudio genético es negativo o porque los marcadores seroldgicos
han resultado negativos en el momento de la sospecha clinica.

En ambos escenarios, la reintroduccion controlada del gluten en la dieta y la observacion de
sus efectos es actualmente el Unico método para el diagnostico de certeza. Es importante
destacar que la respuesta clinica a una DSG no permite realizar el diagnoéstico cierto de EC.

La prueba de provocacion siempre debe realizarse bajo estricta supervision médica por parte
del gastroenterologo y deberia ser precedido por una tipificacion HLA-DQ2 y DQ8, debido a
su alto valor predictivo negativo, para seleccionar a aquellos pacientes en los que el
diagndstico de EC es extremadamente improbable.

En el nino:

* En general, se evitaran las pruebas de provocacion en menores de 5 aios y durante el brote
de crecimiento puberal.

* No es imprescindible contar con un estudio histolégico duodenal previo.

*La prueba de provocacion debe realizarse asegurandose de que se ingiere gluten
diariamente. La cantidad minima de gluten a ingerir y la duracién adecuada de la prueba
de provocacion continta siendo un tema de debate. En general, la cantidad de gluten en
una rebanada de pan es de unos 3-5 g y se ha estimado que la ingesta diaria normal de
gluten en ninos es de unos 5-15 g/dia, dependiendo de la edad, frente a los 10-20 g/dia en
adultos (4).

En la edad pediatrica se disponen datos referidos solo de escasos estudios:

- Korponay-Szabo IR, et al. 1997: Utilizaron una cantidad de gluten de 5-10 g/dia. Recaida
serologica en el 66 % de 134 nifios con EC después de 3 meses y en el 89,9 % después de
6 meses. (110)
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- Hardy MY, et al. 2015: EL 71 % de 41 nifios con EC desarrollaron sintomas gastrointestinales
después de una exposicion a gluten con 1 a 3 rebanadas de pan de trigo/dia durante 3
dias consecutivos. (111)

- Holm K, et al. 2006: El 100% de 10 nifios con EC con 14 g de gluten/dia durante 3-12
meses desarrollaron alteraciones de la mucosa duodenal y autoinmunidad celiaca
positiva. (112)

° De forma opcional y siempre de forma consensuada con la familia, se puede plantear la
realizacidon de la prueba de provocacion de forma encubierta, sin modificar los habitos
alimentarios de forma muy intensa, para evitar cambios en la alimentacién que puedan
motivar transgresiones voluntarias de la dieta en el caso de que se confirme la enfermedad.
Para ello, sera interesante conocer las cantidades de gluten de los diferentes grupos de
alimentos (tabla 12).

Raciones de gluten de 3-4 gramos:

- 1 rebanada de pan de molde a base de trigo.

- 40 g de cereales a base de trigo.

- 30 g de harina a base de trigo.

- 40 g de pasta a base de trigo seca - 100 g de pasta a base de trigo cocida.
- ¥2 bollo de pan grande.

- 4-5 panes crujientes (tipo Crackers).

- 2-3 galletas dulces pequenas (tipo Maria).

Tabla 12: Raciones de gluten en diferentes alimentos

* Lo ideal es comenzar la provocacion siempre con cantidades pequeias, y segin tolerancia
clinica, ir aumentandolas hasta alcanzar cantidades cercanas a la ingesta normal de gluten.
En el caso de que aparezcan sintomas precozmente, se sugiere mantener una pequefa
ingesta diaria (3-5g/d) y realizar estudios analiticos segin las recomendaciones que se
establecen a continuacion.

*Se debe monitorizar la presencia de anticuerpos IgA anti-TG2 (IgG anti-TG2 en caso de
deficiencia de IgA) y de sintomas clinicos y analiticos sugerentes de EC durante el tiempo
que dure la prueba de provocacion. Para evitar una exposicion innecesaria al gluten en
ninos con EC con una respuesta temprana a la provocacion, se puede considerar la
determinacion de IgA anti-TG2 (IgG en caso de déficit de IgA) y, al menos, hemograma y
niveles de micronutrientes (especialmente hierro, acido folico, vitamina B12 y vitamina D
250H) 1 mes después de comenzar, y repetir esta determinacion cada 3 meses durante 12
meses. Se recomienda una evaluacion precoz en caso de sintomas sugestivos (4).
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* En caso de sintomas sugestivos de EC y/o anticuerpos especificos positivos, se debe realizar
el diagnodstico basandose en los criterios definidos en el apartado diagnostico.

* En ausencia de sintomas o de alteraciones serologicas, la prueba de provocacion en el nifio
se considera completa tras 12 meses, momento en el que se podria liberar la dieta
completamente. Una prueba de provocacion negativa al afo no implica que se deba
interrumpir el seguimiento del paciente, porque la recaida puede ocurrir en un momento
posterior.

En el adulto, aunque histéricamente la ingesta minima del gluten para realizar una prueba
de provocacion se considerod que eran 10 g de gluten al dia (equivalente a 4 rebanadas de
pan) durante 6 semanas, datos mas recientes sugieren que cantidades de gluten mas
pequenas administradas durante periodos mas cortos pueden ser suficientes (p.ej. 3 g de
gluten al dia durante 2 semanas o 10 g de gluten al dia durante 18 dias) (27) (113). En la
provocacion con 3 g de gluten al dia, un 68% de los pacientes desarrollo atrofia vellositaria
a los 14 dias. Pudiendo ser una estrategia la provocacion con 3 gr al dia durante 2 semanas
y si el paciente no es capaz de continuar por la sintomatologia ocasionada, se realizara
entonces la determinacion serolégica y la biopsia duodenal. En caso de que el paciente tolere
clinicamente la provocacion, se podria continuar 6 semanas mas y realizar entonces la
serologia y el estudio histologico. (66)

VI.b. ENFERMEDAD CELIACA CON LESIONES MIiNIMAS (Marsh 1) EN EL ADULTO

La duodenitis linfocitaria (DL) se caracteriza por un aumento de LIE en las vellosidades
intestinales, sin atrofia vellositaria. Es una lesion caracteristica, pero no patognomonica de
la EC, que se corresponde con la lesion inicial inducida por el gluten en el epitelio intestinal
o estadio 1 de la clasificacion de Marsh (tabla 4).

Aunque la mayoria de los componentes del sistema inmune de la mucosa se encuentran en
la lamina propia, los LIE son particularmente significativos, ya que son las primeras células
en interactuar con cualquier antigeno o microorganismo presente en la luz intestinal. En el
duodeno, la mayoria de los LIE son células T fenotipicamente CD8 + CD3+ que expresan a/B
receptores de células T (TCR) en la superficie (114). En individuos sanos, la presencia de LIE
no supera generalmente los 5-10 linfocitos por cada 100 células epiteliales. El corte entre
patologico y normal se ha reducido en las Ultimas tres décadas de 40 a 25 linfocitos por cada
100 células epiteliales (115). Por tanto, histologicamente, definimos DL cuando se observan
> 25 linfocitos por cada 100 células epiteliales en las vellosidades intestinales del duodeno,
en las muestras tenidas con hematoxilina-eosina. En casos dudosos, se debe realizar el
recuento de LIE con inmunohistoquimica para CD3, ya que permite detectar casos que
pueden ser considerados normales con el recuento de hematoxilina-eosina (116).

El nimero de diagndsticos de DL esta aumentando de forma progresiva e importante entre
la poblacion adulta con sintomas dispépticos y determinadas alteraciones analiticas que es
sometida a una gastroscopia (117). El diagnéstico de una EC del adulto en base a este
hallazgo histoldgico supone un auténtico reto cuando el paciente es seronegativo, ya que
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tan importante es diagnosticar a aquellos pacientes que tengan una EC del adulto con
lesiones histoldgicas minimas como excluirla en aquellos en los que la DL se debe a otras
causas o incluso es inespecifica, dado el alto impacto en multiples aspectos de la calidad de
vida del paciente que tiene el diagnostico de EC y la instauracion de una DSG de por vida.

*La DL puede deberse a infeccion por Helicobacter pylori, sobrecrecimiento bacteriano,
intolerancia a proteinas alimentarias (leche de vaca, huevo, etc.), infeccion por Giardia
Lamblia, toma de farmacos (AINE, etc.), enfermedad inflamatoria intestinal,
enfermedades autoinmunes, entre otras (118). La EC (39%) es la etiologia conocida mas
frecuente, seguida por el sobrecrecimiento bacteriano (22%) y la infeccion por Helicobacter
pylori (14%) (118). En algunos casos mas de un diagndstico contribuye al aumento aislado
de LIE (14.6%). No obstante, en muchos casos no se llega a conocer la patologia responsable
(24.6-47.8%) (117).

Es necesaria una evaluacion integrada que incluya los aspectos clinicos, serologicos,
genéticos e histoldgicos. El estudio genético HLA-DQ2 y/o DQ8 ha demostrado ser Gtil en
el diagnostico de la EC en pacientes con alta sospecha clinica, serologia celiaca negativa y
DL, ya que su presencia apoya el diagndstico, mientras que su ausencia permite excluirla
con una elevada probabilidad. La existencia de antecedentes familiares o enfermedades
autoinmunes también pueden ayudar en el diagnostico final (118).

En muchos pacientes con serologia celiaca negativa se puede detectar por
inmunohistoquimica la presencia de depdsitos de IgA dirigida frente a la transglutaminasa
tisular a nivel subepitelial y endotelial, que apoyaria el diagnoéstico de EC. Esta técnica
diagnostica ha demostrado ser muy sensible y especifica para el diagnostico de la EC, pero
es dificil de llevar a cabo en la practica clinica, ya que para su realizacion se necesitan
muestras frescas o congeladas a -70°C.

El patron de la linfocitosis intraepitelial en la EC suele ser creciente desde la base a los
vértices de las vellosidades, la presencia de este patron creciente hacia el vértice, a
diferencia del patron de la linfocitosis en otras etiologias, no es lo suficientemente sensible
y especifico para constituir un diagnostico por si solo (115).

Un aumento de la proporcion de la subpoblacion de LIE y/3 en duodeno es un hallazgo
caracteristico de la EC de tal forma que el niumero de LIE TCR yd+, solo estaria elevado en
sujetos con EC, mientras que en pacientes con DL no celiaca, no. Los resultados de esta
técnica son sensibles reproducibles y rapidos y pueden ser fundamentales para el
diagnostico de la EC del adulto con lesiones histoldgicas minimas Marsh 1, sin embargo,
aunque en la mayoria de los hospitales de tercer y segundo nivel se dispone de citometro
de flujo, este no esta siempre disponible para el uso de las Unidades de Gastroenterologia.
Esta técnica requiere ademas un procesamiento rapido en menos de 6 horas
aproximadamente de la obtencion de las muestras, por lo que su uso debe limitarse solo a
los casos dudosos (119).
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* En ausencia de depositos de anti-TG2 y de linfograma epitelial, el abordaje diagnostico de
la EC del adulto con lesiones minimas Marsh 1 puede realizarse desde la perspectiva de
exclusion de otras causas posibles con el apoyo del tipaje HLA. En este sentido hemos
elaborado dos posibles algoritmos diagnosticos en funcion de las capacidades de cada
centro.

En el ANEXO 8 se incluyen los Algoritmos diagnosticos de la EC con lesiones minimas en el
adulto.

VI.c. ENFERMEDAD CELIACA POTENCIAL EN EL NINO

La ECP se define como la presencia de anticuerpos especificos de EC y HLA de riesgo
(DQ2/DQ8) en una persona que presenta una arquitectura duodenal normal. No se considera
una circunstancia infrecuente, llegando a representar el 15-20% en la mayoria de las grandes
series pediatricas publicadas. A menudo se diagnostican como resultado del cribado en
familiares de primer grado o en pacientes con enfermedades autoinmunes relacionadas ya
que desde el punto de vista clinico solo una pequena parte (en torno al 15%) refieren algun
tipo de manifestacion clinica. (120) (121) (122) (123) (124) (125) (126)

Desde el punto de vista histologico, en el momento del diagndstico de ECP presentan una
lesion 0 o 1 de Marsh. Al contrario de lo que inicialmente se pensaba, los estudios mas
recientes han demostrado que no necesariamente todos los pacientes con ECP progresan
hasta la atrofia de las vellosidades. Muchos de ellos permanecen “potenciales” tras un
seguimiento a largo plazo y otros incluso dejan de producir anticuerpos con el tiempo, y
consiguen la reversibilidad del proceso (120) (121) (122) (124) (123) (125) (126). La mayor
serie pediatrica que aporta numerosos datos sobre la posible historia natural del proceso es
la de Auricchio y cols. Incluye 340 nifos diagnosticados de ECP de los que 280 mantienen la
ingesta de gluten. El seguimiento se realiza durante 12 anos con controles clinicos y de
anticuerpos cada 6 meses y con Bl cada dos anos. El 53% mantiene el diagnostico de ECP
frente al 15% que llega a desarrollar una atrofia vellositaria y el 32% que normaliza los
anticuerpos manteniendo normalidad histoldgica.(124)

Una vez diagnosticada la ECP en el nino, la decision mas importante a tomar es si indicar
una DSG o no. Esa decision debera tomarse siempre de forma consensuada con la familia,
teniendo en cuenta fundamentalmente la clinica y los datos que sean posibles predictores
de la evolucion posterior:

° Aunque alguna serie pediatrica indica que solo el 54% de los casos sintomaticos llegan a
tener un control completo de la sintomatologia con la DSG, el consenso general es que
cuando existan sintomas, especialmente si son de una intensidad, duracion y repercusion
importantes, se inicie una DSG y se valore el posible alivio de la clinica con la misma.

Es importante determinar si existe alguna afectacion basal que pudiera pasar desapercibida
como los déficits de micronutrientes y la salud 6sea ya que sus alteraciones pueden
representar una razon valida para iniciar una DSG, en un sujeto que por otra parte se
encuentre asintomatico.
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*La edad del diagnostico de la ECP se considera un importante factor pronoéstico. Cuanto
mas joven es el nifio en el momento del diagndstico, mayor es la posibilidad de conseguir
la normalizacion de los anticuerpos o seguir siendo "potencial”. En la serie de Auricchio los
ninos diagnosticados de ECP antes de los 3 anos tienen una probabilidad muy baja de
desarrollar una atrofia vellositaria (4 %) en comparacion con los nifios diagnosticados entre
los 3y los 10 afos (21,8 %) y los nifios diagnosticados después de 10 afnos (25,6%).

Por el contrario, no hay diferencias en relaciéon al sexo (similar evolucion entre nifos y
ninas) (126).

*Contrariamente a lo que se podria pensar, la presencia de otras enfermedades
autoinmunes, como tiroiditis y DM-1, no aumenta la posibilidad de evolucionar a atrofia de
las vellosidades.

*Se sabe que el nUmero de LIE puede estar elevado en la EC pero también en numerosas
patologias, bien infecciosas (sobre todo Helicobacter pylori, Giardia Lamblia y virus),
inmunes (alergia alimentaria, enteropatia autoinmune, enfermedad de Crohn), el
sobrecrecimiento bacteriano, la ingesta de determinados farmacos (inhibidores de la
bomba de protones, AINE, azatioprina, olmesartan) o trastornos autoinmunes
extraintestinales (tiroiditis autoinmune, DM-I, artritis reumatoide y lupus eritematoso
sistémico, entre otros). Establecer un diagndstico correcto se complica aln mas por el
hecho de que es mas probable que los pacientes con estas enfermedades tengan falsos
positivos en la serologia.

La presencia de una lesion 1 se asocia a un mayor riesgo de progresion a atrofia. En estos
casos, siempre que sea posible, disponer de un linfograma epitelial que determine la
prevalencia de células T y0+ puede ser de gran ayuda ya que en nifios que desarrollan la
atrofia vellositaria, existe un predominio apical de LIE y un recuento elevado de yo+ (126).

*En algunos centros es posible detectar la existencia de depodsitos de IgA anti-TG2 en el
epitelio del intestino delgado y en el area perivascular. Su presencia en pacientes con ECP
tiene un alto valor predictivo de desarrollo de lesiones atréficas en el intestino delgado
con una sensibilidad y especificidad entre el 93-99%. (126)

Por tanto, los nifos que tienen menor riesgo de progresar a una EC son los menores de 3
anos, asintomaticos, con lesion 0, sin depdsitos intestinales de IgA antiTG2 y cifras normales
0 poco elevadas de linfocitos T yd+. En ellos parece razonable no excluir inicialmente el
gluten de la dieta. En el resto, deberan platearse riesgos/beneficios de no efectuar una DSG
y consensuar con la familia la pauta a seguir.

Siempre que se decida mantener la ingesta de gluten se recomienda:

* Efectuar controles clinicos y analiticos cada 6-12 meses con el objetivo de asegurar un
crecimiento y estado nutricional adecuados y detectar precozmente posibles
complicaciones. La salud 6sea debe controlarse mediante la evaluacion periddica de los
niveles séricos de calcio, fosfato, fosfatasa alcalina y vitamina D.
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* Realizar densitometrias 6seas de forma individualizada y a criterio del facultativo.
Especialmente indicadas en aquellos casos en los que se aprecien anomalias del
metabolismo 6seo, aparezcan sintomas sugestivos de enfermedad ésea (fracturas, dolor
0seo) o asocien factores de riesgo para desarrollo de la misma (corticoterapia, escasa
ingesta de calcio, inmovilizacion prolongada).

* Repetir la Bl en caso de aparicion de sintomas y/o aumento en los niveles de anticuerpos
de EC.

*En casos que persistan los marcadores serologicos positivos, en ausencia de sintomas, se
consensuara con los padres la realizacion de biopsias duodenales durante el seguimiento.

En el ANEXO 9 se incluye el Algoritmo diagndstico de la ECP en el nifo.

IV.d. ENFERMEDAD CELIACA NO RESPONDEDORA

El término ECNR a la DSG es una entidad clinica definida por la persistencia de sintomas,
signos, alteraciones analiticas o enteropatia propia de la EC, a pesar de la adherencia a la
DSG durante 6-12 meses (66) (127).

Debemos distinguir dentro de la ECNR, dos subtipos, los no respondedores “primarios”,
cuando el diagnéstico inicial no se acompana de mejoria clinica a pesar de seguir una DSG,
de los no respondedores “secundarios” cuando tras un periodo libre de manifestaciones
clinicas comienzan a presentar sintomas.

El manejo de la ECNR conlleva los siguientes pasos:
1. Revisar el diagnostico inicial.

Ante la sospecha de un paciente con ECNR se debe revisar la sintomatologia que presenta
el paciente, la serologia, los hallazgos histologicos por un patélogo experto, la presencia
de los haplotipos DQ2 y/o DQ8, si existe historia familiar de EC de primer grado y la
coexistencia con otras enfermedades autoinmunes.

2. Comprobar la adherencia correcta a la DSG. Evaluacion dietética.

La causa mas frecuente de ECNR es la falta de adherencia a la DSG, siendo las
transgresiones dietéticas (intencionadas o no) la causa mayoritaria de ausencia de
respuesta (128) (129). Como ya se ha comentado anteriormente, averiguar que el
paciente comete transgresiones involuntarias solo puede hacerse bien mediante
cuestionarios dietéticos especificos y evaluacion por un dietista nutricionista o bien
haciendo determinaciones de GIP en orina o heces, lo cual ha demostrado una mayor
sensibilidad en estudios previos (60) (84). No obstante, si no disponemos de
determinaciones de GIP y la evaluacion dietética no es eficaz, la ultima opcion para
excluir transgresiones dietéticas seria la instauracion de una DSG supra-selectiva con
repeticion posterior de biopsias de duodeno (58).
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Por otro lado, se debe descartar la presencia de otro tipo de reacciones adversas a alimentos
que puedan ser el origen de los sintomas (intolerancia a lactosa, fructosa y/o sorbitol),
aspectos que deben ser adecuadamente investigados para excluir esta posibilidad (66) (127).

3. Valorar biopsia duodenal.

Si se excluye una causa dietética, se debe plantear una biopsia duodenal para evaluar la
respuesta histologica a la DSG y compararlo con los hallazgos histologicos obtenidos antes
de iniciar el tratamiento. Existen dos opciones:

* Mejoria histoldgica. La DSG ha mejorado la lesion observada en anteriores muestras, por
lo que probablemente exista otro trastorno asociado que sea el responsable de los
sintomas que presenta el paciente. (tabla 13)

Trastornos mas frecuentemente asociados a la EC no

respondedora (ECNR)

- Sobrecrecimiento bacteriano intestinal
- Intolerancia lactosa/fructosa

- Insuficiencia exocrina del pancreas

- Colitis microscopica

- Sindrome del intestino irritable (SlII)

Tabla 13. Causas mds frecuentemente asociadas a ECNR (66) (127)

No mejoria histologica. En esta situacion tendremos que descartar otras patologias
diferentes a la EC. Se deberia consultar a un patélogo experto para excluir otras entidades
que cursan con atrofia vellositaria. (tabla 14)

Diagnostico diferencial de la atrofia vellositaria

Inmunodeficiencia comdn variable

Enteropatia autoinmune y enfermedades autoinflamatorias

- Enfermedad de Whipple

- Enfermedad de Crohn duodenal
- Enteropatia por olmesartan

- Déficit de disacaridasas

Infestacion por parasitos (por ejemplo, Giardia lamblia)

Sobrecrecimiento bacteriano intestinal

Alergia alimentaria

Enfermedad celiaca refractaria

Tabla 14: Causas de atrofia vellositaria. (66) (127)
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IV.e. ENFERMEDAD CELIACA REFRACTARIA

Finalmente, una vez descartadas estas causas, se debe plantear la posibilidad de una ECR,
que por tanto seria diagnosticada por exclusion. Se definiria como aquella entidad clinica
con persistencia tanto de la clinica de malabsorcion como de la presencia de atrofia
vellositaria en las muestras histologicas a pesar de una completa adherencia a la DSG durante
mas de 12 meses (17) (130). No obstante, es importante tener en cuenta que en adultos
mayores y en pacientes con gran atrofia vellositaria, la respuesta histologica a la DSG puede
ser mas lenta, tardando incluso mas de 2 anos en mejorar notablemente (100) (131).

La ECR puede ser primaria, si el paciente nunca respondio a la DSG, o secundaria si presentd
una respuesta inicial. Es una entidad poco frecuente siendo su prevalencia del 1-1,5% de los
pacientes celiacos. Suele presentarse de forma mayoritaria en mujeres de edad adulta,
siendo muy infrecuente en nifos (132).

Desde el punto de vista histoldgico se caracteriza por la persistencia de atrofia vellositaria,
en general grave, y por la presencia de linfocitos intraepiteliales (LIE) en las biopsias
duodenales. En funcidn de las caracteristicas inmunofenotipicas de esta poblacion de LIE
intestinales, evaluada mediante citometria de flujo y PCR, podemos diferenciar 2 tipos de
ECR con diferente enfoque terapéutico y pronostico (133) (134):

* ECR tipo I. La poblacion de LIE presenta el fenotipo de marcadores de superficie similar a
los pacientes con EC activa sin haber comenzado DSG. Ademas, cuando por técnicas de
biologia molecular se analiza el reordenamiento de los genes del receptor de la célula T
(TCR), se observa que es policlonal; desde el punto de vista clinico esta caracterizada por
el desarrollo de un sindrome malabsortivo progresivo y, a menudo grave.

° ECR tipo Il. En este caso el fenotipo de los LIE se encuentra alterado, y constituye una
poblacion «aberrante». Esta poblacion linfocitaria ha perdido los marcadores de superficie
(CD3, CD8 y TCR), conservando el CD103 que la caracteriza como intraepitelial, asi como
la expresion de CD3 intracitoplasmatico. Ademas, esta poblacion presenta un
reordenamiento oligoclonal o monoclonal del TCR. Debido a estas caracteristicas, a este
tipo Il de la ECR también se le denomina «linfoma criptico intestinal de células T»,
considerado como un linfoma T latente, que posteriormente puede evolucionar a linfoma
intestinal de células T asociado a enteropatia (EATL) (135).

En cuanto a la clinica, la diarrea asociada a malabsorcion es comun a los dos tipos de ECR.
El tipo | se suele presentar en pacientes mas jovenes y la clinica es menos patente. Con
frecuencia se pueden asociar otros trastornos autoinmunes, infecciones o fenomenos
tromboembdlicos. En el tipo Il la edad media es mayor (50-60 anos) y la clinica suele ser mas
manifiesta, con malabsorcion grave y pérdida ponderal. En algunos pacientes se pueden
presentar lesiones cutaneas, principalmente en las extremidades, similares al pioderma
gangrenoso, y también infecciones o fiebre sin una causa determinada (135).
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Situaciones especiales de la Enfermedad Celiaca Refractaria
1. Yeyunoileitis ulcerativa.

Se trata de un término anatomopatoldgico clasico que constituye una de las expresiones
fenotipicas de la ECR tipo Il. Se caracteriza por la presencia de ulceraciones cronicas y
estenosis inflamatorias que afectan al intestino delgado. Para algunos autores se trata de
una entidad propia, mientras que para otros se considera una forma complicada de ECR.
Las Ulceras se localizan sobre todo en yeyuno y ocasionalmente en ileon, siendo muy raras
en colon. La yeyunoileitis ulcerativa parece asociar un elevado riesgo de EATL, pero su
relacion es controvertida; algunos autores comentan que la yeyunoileitis ulcerativa es
una variante del EATL, y, en algunos casos, requiere un estudio minucioso de las Ulceras
para obtener el diagnostico (134). Clinicamente se presenta con sintomas de malabsorcion
y otras veces, con fiebre, dolor abdominal y pérdida de peso, sintomatologia similar a la
presentada en los linfomas intestinales.

Las complicaciones de la yeyunoileitis ulcerativa incluyen hemorragia digestiva,
perforacion y obstruccion intestinal, necesitando en ocasiones cirugia urgente, siendo la
mortalidad en estos casos alta.

2. Esprue colageno.

El esprie colageno es una enfermedad infrecuente y poco conocida (136). Esta
intimamente relacionada con la EC y existe debate sobre si es una enfermedad secundaria
a una ECR a DSG o si es independiente de la misma. La histologia se caracteriza por
deposito subepitelial de colageno en la lamina propia y atrofia de las vellosidades
intestinales. El depdsito de colageno forma una banda cuyo grosor es variable dentro de
la misma biopsia y cuyo espesor medio minimo para obtener el diagnéstico es de 10 um.
Se manifiesta clinicamente como un cuadro de malabsorcion grave. Suele afectar al
intestino delgado, especialmente duodeno y yeyuno proximal, correlacionandose la
repercusion clinica con la longitud de intestino afecto (137). En ocasiones, la afectacion
puede extenderse al resto del tubo digestivo originando colitis o gastritis colagena. Este
deposito subepitelial de colageno en el intestino delgado ha sido descrito también en la
enteropatia por olmesartan (137).

Tratamiento de la Enfermedad Celiaca Refractaria

En la actualidad, no se han realizado estudios clinicos controlados que hayan evaluado la
eficacia de las diferentes estrategias terapéuticas de la ECR (138).

El primer paso es un tratamiento de soporte principalmente nutricional, usando la via
parenteral si es necesario. Se deben corregir las alteraciones hidroelectroliticas y el déficit
de minerales (hierro, zinc, magnesio, cobre, calcio y fosforo) y vitaminas (B12, B6, acido
folico, vitaminas A, E, D y K). Por supuesto, se debe mantener una estricta dieta sin gluten,
para ello la deteccion de péptidos derivados del gluten (GIP) en heces y orina se postulan
como una estrategia prometedora en la monitorizacion estrecha del cumplimiento de la DSG
(60).
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Los corticoides son la primera linea de tratamiento en la ECR tipo I. Se acepta la budesonida
como la primera opcion de tratamiento con la administracion de 3 mg 3 veces al dia. La
prednisona es una alternativa de eficacia probada, pero con mayor riesgo de efectos
secundarios. En casos de enfermedad severa se debe administrar metilprednisona
intravenosa seguida de tratamiento oral. (138)

Los casos de corticodependencia o los de remision clinica que han pasado una ECR tipo |,
podrian ser candidatos a tratamiento inmunosupresor de larga duracion. El farmaco mas
ensayado ha sido la azatioprina, con un elevado indice de respuesta clinica e histoldgica. La
dosis y la duracion del tratamiento no han sido bien establecidos y, en general, se
recomienda seguir la misma pauta que en la enfermedad inflamatoria intestinal (139) (140).
Se han publicado, asi mismo, series de casos cortas tratadas con otros inmunomoduladores,
como el metotrexate, la ciclosporina A (141) o el infliximab (142), siendo éste ultimo el mas
estudiado y el que mejores resultados ha obtenido en varios casos, por tanto se podria
utilizar y reservar para aquellas situaciones de intolerancia a azatioprina o falta de
respuesta.

En el caso de la ECR tipo I, no hay un tratamiento establecido para esta forma agresiva de
la ECR. El objetivo terapéutico en este subtipo, aparte de conseguir la remision clinica, es
la eliminacion precoz del clon de LIE aberrantes y de esta manera disminuir el riesgo de
EATL, por tanto, el enfoque terapéutico en este tipo debe ser mas agresivo. Se han ensayado
agentes antineoplasicos, utilizados en el manejo de leucemias y linfomas como la cladribina
(2-clorodesoxiadenosina) (143) utilizado en las leucemias de células peludas, el
alemtuzumab (144) utilizado en el tratamiento de la leucemia linfocitica cronica y el
trasplante autologo de médula tanto en el linfoma ya establecido como en ECR tipo Il (145).

Complicaciones de la Enfermedad Celiaca Refractaria

La ECR tipo Il es considerada actualmente como un linfoma T criptico latente, ya que los
individuos que presentan este subtipo de ECR pueden desarrollar hasta en un 60-80% de los
casos un EATL a los 5 anos. Aunque representa menos de 1% de los linfomas no Hodgkin, su
asociacion a la EC ha dado lugar a un creciente interés en el estudio de su etiopatogenia,
deteccion precoz y tratamiento (135).

Actualmente parece claro que el origen del linfoma se encuentra en los LIE. El proceso se
iniciaria a partir de una poblacion aberrante de LIE. La acumulacion de estos linfocitos T
intraepiteliales aberrantes constituyen el primer paso en la patogénesis de este tumor, en
un proceso en el que la sobreexpresion de IL-15 en la superficie de las células epiteliales
intestinales parece desempenar un papel relevante. Esto supone una ayuda de cara a la
deteccion de un linfoma eventual, pues, aunque la identificacion de estos linfocitos
aberrantes en las biopsias de la mucosa intestinal no sea diagnostica del mismo, constituye
un marcador de riesgo. Se localiza preferentemente en el yeyuno, en forma de lesiones
ulcerosas macroscopicas circunferenciales sin la formacion, a diferencia de los linfomas de
tipo B, de grandes masas tumorales; sin embargo, en un 70% de los pacientes la enfermedad
es multifocal. Histologicamente aparecen acimulos de células linfoides de pequeiio tamaio
que forman agrupaciones intraepiteliales (146).
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La presentacion clinica del EATL suele ser insidiosa y con frecuencia se manifiesta como una
recidiva clinica (diarrea, dolor abdominal, pérdida de peso...) en pacientes celiacos en los
que la DSG habia controlado los sintomas hasta ese momento. En otras ocasiones, se
manifiesta con fiebre, linfadenopatia mesentérica con cavitacion central, obstruccion
intestinal o hemorragia digestiva. El prondstico de los pacientes con EATL es pobre, con
supervivencia global aproximada a los 2 afnos del 28%.

El tratamiento de estos pacientes se basa en una combinacion de cirugia y quimioterapia;
con el tratamiento quirdrgico se pretende la extirpacion de la maxima cantidad de tumor y
evitar complicaciones como la obstruccion, la hemorragia, o la perforacion intestinal; y el
régimen quimioterapico mas utilizado posteriormente es el CHOP (abreviatura del nombre
de una quimioterapia combinada que se usa para tratar el linfoma no Hodgkin y que esta en
estudio para el tratamiento de otros tipos de cancer), obteniendo una tasa de respuesta en
torno al 58% con una tasa de remision completa precoz del 42%, pero asociada sin embargo
a una recidiva casi universal de la enfermedad (147).

En el ANEXO 10 se incluyen los Algoritmos diagnostico de la ECNR y la ECR

VI.f. PROCESO DE TRANSICION

Los ninos y adolescentes con EC deben estar suficientemente preparados para la
transferencia al cuidado de adultos, y el proceso de transicion debe estar bien organizado.
En general, la transicion de la atencion pediatrica a la de adultos debe ser un proceso
colaborativo que involucre a los pacientes, sus padres o cuidadores, el médico, el personal
de enfermeria y, en ocasiones, a dietistas. Asi mismo debe ser un proceso paralelo
gradualmente a la evolucion de convertirse en adulto e incluir un cambio gradual en el
conocimiento y las decisiones del paciente adolescente con EC (2) (148).

El proceso de transicion no siempre podra efectuarse de manera uniforme y debera llevarse
a cabo de forma individualizada, adaptado a las caracteristicas del paciente y los recursos
disponibles.

Cuando iniciar la transicion

El pediatra debera decidir en Gltima instancia, en base a la situacion del paciente y de
acuerdo con enfermeria, cual es el momento en el que se considera que el paciente esta
listo para ser remitido a adultos. Dicha decision podra tomarse en cualquier momento dentro
del rango de edad entre los 14 y 18 afos ya que, si bien la edad cronoldgica es un factor
importante, no debe ser el Unico a tener en cuenta. Por el contrario, se considera que otros
aspectos tales como la madurez emocional y fisica, el estado de actividad de la enfermedad,
la adherencia al tratamiento, el grado de autonomia en el manejo de la enfermedad, asi
como el entorno sociofamiliar son determinantes a la hora de decidir el momento adecuado.

Donde efectuar la transicion

En aquellos pacientes que se encuentren en seguimiento en unidades de Gastroenterologia
pediatrica hospitalarias la transicion se efectuara a la unidad de adultos de Digestivo de su
hospital de zona.
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El proceso de transicion podra efectuarse en Atencién Primaria siempre y cuando se cumplan
una serie de requisitos tales como: estabilidad de la EC, buena adherencia a la DSG, ausencia
de comorbilidades, seguridad de que existen los recursos para que el seguimiento pueda
continuar efectuandose de forma adecuada. (seguimiento anual por su médico de Atencioén
Primaria con evaluacion especifica de los aspectos relacionados con la EC y continuidad de
cuidados de Enfermeria en su Centro de Salud especialmente entrenada tanto en aspectos
relacionados con la adherencia a la DSG como en aspectos psicosociales en los que repercute
la EC en la adolescencia).

Como efectuar la transicion

El proceso de transicion debe ser gradual y programado. De forma ideal, al inicio de la
adolescencia, se debe reforzar la educacion tanto del paciente como de la familia con el
objetivo de aumentar gradualmente su autonomia en el manejo de la enfermedad (2). Debe
incluir:

* Informacion a los pacientes y familiares del proposito de la transferencia, y de cémo se va
a efectuar.

*Los adolescentes tienen generalmente menor grado de cumplimiento terapéutico. La
presion de los compaieros, un deseo de no "ser diferente” a los demas, una mayor
independencia de los padres y un aumento en las comidas fuera del domicilio suelen
conducir a mayor nimero de transgresiones dietéticas. Por tanto, es recomendable que los
controles para monitorizar el grado de adherencia y las revisiones en las que se refuercen
los conceptos e importancia de la DSG se efectien mas frecuentemente en este periodo,
tanto en la atencion pediatrica como en la del adulto joven.

* Algunos adolescentes pueden cuestionar su diagndstico. Es importante revisar y explicarles
correctamente el proceso diagnostico, especialmente en los casos en los que se haya
realizado sin endoscopia. Uno de los origenes de dichas dudas es la falta de correlacion de
la sintomatologia con las ocasionales transgresiones voluntarias o incluso cuando aprecian
que muy probablemente han transgredido de forma involuntaria. Es importante incidir en
la falta de correlacion en este aspecto en la EC y al mismo tiempo de la importancia de la
repercusion de transgresiones repetidas en su salud intestinal.

* Es imprescindible efectuar un soporte social y emocional a los pacientes y familias para
que les sea mas sencillo afrontar los cambios. En el paciente adolescente, previamente
bajo el control nutricional paterno, se hace necesario fomentar la autonomia en el control
de la enfermedad y el uso propio de herramientas de informacion que les permitan
socializar de forma segura.

Es de gran importancia que se efectle un informe (“pasaporte celiaco”) por parte del
pediatra que sea riguroso y contenga detalles sobre como se efectud el diagnostico e
informacion durante el seguimiento. (57) (tabla 15)
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Informe de transicion de pacientes con EC

Datos del diagnostico:

- Manifestaciones clinicas.

- Alteraciones analiticas y niveles de marcadores serologicos.

- HLA y resultados de endoscopia (en caso de que se hubieran efectuado).

Fecha de inicio de la DSG, respuesta a la misma y tiempo en normalizar las
alteraciones iniciales tanto en la clinica, la analitica y los marcadores seroldgicos.

Datos de antropometria y desarrollo.

Pruebas complementarias efectuadas en el seguimiento y resultados (en caso de que
se hubieran efectuado).

- DEXA, endoscopia.

Grado de adherencia a la DSG.

- Frecuencia y caracteristicas de las transgresiones.

- Presencia o no de clinica en relacion a transgresiones.

Calendario vacunal y modificaciones efectuadas en el mismo.

Comorbilidades.

- Patologias presentes antes del diagndstico de la EC o desarrolladas posteriormente
- Posibles repercusiones en el ambito psico-social.

Antecedentes familiares en relacion a la EC.

- Familiares con EC y/o patologias autoinmunes.

- Situacion del cribado de EC a familiares.

Tabla 15: informacidon que debe incluir el informe de transicion

Una vez efectuada la transicion, el pediatra debe permanecer disponible para posibles
revisiones y la discusion de aspectos del caso con el médico de adultos que recibe al
paciente.
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ANEXOS

Anexo 1. DIAGNOSTICO DE LA ENFERMEDAD CELIACA EN NINOS
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(1) Asegurar ingesta de gluten antes de realizar el protocolo diagnostico.

(2) Incidir en la importancia de no disminuir ni retirar gluten de la dieta hasta haber alcanzado un
diagnéstico definitivo.

(3) Actuar como si anti-TG2 fuera <10 veces LSN en casos de: DM-I asintomaticos, indicacion de
endoscopia por otro motivo, deseo de la familia de efectuar endoscopia.

(4)Si IgA anti-TG2 positivos, pero con valores bajos, confirmar ingesta suficiente de gluten. Valorar
repetirlos anadiendo los EMA.

(5)La decisiobn de no efectuar biopsia debe siempre ser consensuada entre el pediatra
gastroenteroélogo y la familia.

(6) Tomas > 4 de duodeno distal y > 1 de bulbo duodenal.
(7) Déficit de IgA: valores por debajo de 7 mg/l en mayores de 4 afos.

(8) Factores de riesgo de falsos negativos: a). Escasa ingesta de gluten, b). Tratamiento
inmunosupresor, c). Manifestaciones extraintestinales (dermatitis herpetiforme).
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Anexo 2. DIAGNOSTICO DE LA ENFERMEDAD CELIACA EN ADULTOS

Sospecha clinica IgA Anti-TG2
_—
IgA sérica total?
Grupo de riesgo *
Anti-TG2
positivos
Confirmar ingesta
normal de gluten
Biopsia , Alta sospecha EC
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DQ2.5; 00220008 [ Negativo 1‘
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(1) Grupos de riesgo: Familiares de primer grado (padres, hermanos e hijos de paciente con EC.
Pacientes con patologias autoinmunes: DM - |, tiroiditis autoinmune, enfermedad hepatica
autoinmune, Déficit selectivo IgA, Pacientes con cromosomopatias: Sindrome de Down, Turner o
Williams.

(2) En caso de déficit de IgA realizar determinacion de IgG anti-TG2 o 1gG anti-DGP.

(3) La serologia negativa no excluye el diagndstico, un 6-15% de pacientes adultos son seronegativos.
Se debe descartar ademas la posibilidad de falsos negativos en situaciones de déficit aislado de
IgA, inmunodeficiencia comdn variable, tratamiento con inmunosupresores, bajo consumo de
gluten.

(4) Se deberan realizar 4 biopsias de duodeno y una de bulbo. En caso de disponibilidad, el linfograma
epitelial podra ayudar a orientar el diagnostico en casos dudosos como puede ser en EC
seronegativa o pacientes sin atrofia.
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Anexo 3. CRIBADO DE LA ENFERMEDAD CELIACA
Enf autoinmunes -Familiares de ler grado de pacientes con EC
de riesgo EC! ‘ -Cromosomopatias? ’
IgA total
<>

Déficit de 1gA3

HLA DQ2/DQ8
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(1) Enfermedades autoinmunes de riesgo de EC: DM-I; tiroiditis autoinmune; hepatopatia autoinmune.

(2) Cromosomopatias de riesgo para EC: sindrome de Down, sindrome de Turner, sindrome de
Williams.

(3) Déficit de IgA: valores por debajo de 7 mg/dl en mayores de 4 aios.
(4) Evitar que la familia inicie una dieta baja o sin gluten antes de efectuar las determinaciones.

(5) Revisar factores de riesgo de falsos negativos: a). Escasa ingesta de gluten, b). Tratamiento
inmunosupresor, c). Manifestaciones extraintestinales (dermatitis herpetiforme), d) Déficit de IgA.

(6) Controles periédicos de antiTG2 de clase IgA. En déficit de IgA realizar antiTG2/antiDGP de clase
IgG.

En adultos: control serologico cada 2-3 afos.

En nifos, realizar los controles segln el riesgo genético:

° Riesgo alto (DQ2.5/DQ2.5; DQ2.5/DQ2.2): serologia anual hasta los 12 afos y posteriormente cada
2 afos.

° Riesgo intermedio (DQ2.2/DQ7; DQ2.5 trans; DQ2.5/-; DQ2.5/DQ8; DQ2.2/DQ8; DQ8/DQS;
DQ8/otro): control serolégico anual hasta los 6 afos y posteriormente cada 2 afos.

° Riesgo bajo (DQ2.2/DQ2.2; DQ2.2/otro): control serologico a los 3 afos, 6 afos, 10 afios y 14 afos.
Si no se dispone de haplotipo extendido, actuar como si fuera de riesgo intermedio.

Tanto en nifos como en adultos, adelantar el control serologico si aparece sintomatologia sugestiva
de EC.

En las personas en las que no se dispongan los datos de HLA y que presentan anti-TG2 negativos se
mantendran controles serologicos cada 2 anos.

Negativo® Positivo
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Anexo 4. INFORMACION PARA PACIENTES

COMPONENTES DE LA DIETA SIN GLUTEN

El tratamiento de la celiaquia es la dieta sin gluten de por vida. Es importante llevarla a cabo porque,
en caso contrario, aumenta el riesgo de cancer, déficits nutricionales y problemas asociados como
anemia u osteoporosis.

El gluten es una proteina que se encuentra en el trigo, cebada y centeno, y en todos los derivados de
estos, como la espelta o el triticale. La avena tiene una estructura similar al gluten, y existen dudas
sobre su consumo en la celiaquia por lo que inicialmente debe estar excluida en la dieta del celiaco.

Se deben tomar principalmente alimentos que no tengan gluten de forma natural, como frutas,
verduras, legumbres, frutos secos, cereales integrales sin gluten (como el arroz y el maiz),
pseudocereales (trigo sarraceno, quinoa, mijo, amaranto...), patata y otros tubérculos, carne,
pescado, huevos o lacteos. Se recomienda tomar la menor cantidad posible de alimentos
ultraprocesados etiquetados como “sin gluten”, (como bolleria o productos precocinados malsanos),
ya que a menudo tienen una composicion poco saludable (harinas refinadas, grasas de mala calidad,
abundante sal...).

Para mejorar la absorcion de hierro, se recomienda incluir frutas y verduras en el almuerzo y en la
cena, y separar el té, el café y los suplementos de calcio (en caso de tomarlos), de estas comidas.

Al inicio de la dieta sin gluten, algunas personas no toleran los lacteos (leche, yogur, queso...), por
tener intolerancia a la lactosa secundaria a la celiaquia. En ese caso, hay que limitar estos alimentos
durante un tiempo. Lo mas habitual es que se vuelvan a tolerar pasadas unas semanas.

ETIQUETADO DE LOS ALIMENTOS

Es fundamental leer la etiqueta de los productos que se vayan a consumir para detectar si pueden
contener gluten. Los productos alimenticios envasados deben tener en el etiquetado informacion
sobre los alérgenos (entre los que se encuentran los cereales que contienen gluten) en la lista de
ingredientes, apareciendo estos resaltados, o indicando “contiene” y el alérgeno en cuestion.

El contacto cruzado ocurre cuando los alimentos sin gluten contactan con alimentos con gluten. Esto
puede ocurrir durante el cultivo, transporte, envasado, procesamiento, preparacion de la comida, al
servir la comida o mientras se come (por ejemplo, si se moja pan con gluten en un alimento sin
gluten). Algunos alimentos no tienen gluten entre sus ingredientes, pero puede haber una presencia
no intencionada o inevitable por contacto cruzado. En estos casos, en la etiqueta puede aparecer la
expresion: “puede contener + cereal + (gluten)”. Hay que tener en cuenta que el fabricante no esta
obligado a declarar la presencia de trazas de gluten. Por tanto, si en una etiqueta no se indica que el
producto esta libre de gluten, no se puede saber si contiene trazas de gluten, salvo que se trate de
un alimento genérico, como se vera a continuacion. En caso de dudas, podria contactarse con el
fabricante para aclararlo. Para facilitar esta labor, en la web de la Federacion de Asociaciones de
Celiacos de Espana (FACE) (www.celiacos.org) se actualiza cada cierto tiempo una tabla en la que se
divide a los alimentos en:

° Genéricos: libres de gluten por naturaleza. No obstante, se han detectado algunos productos con
etiquetados preventivos que indican “puede contener gluten” o “puede contener trazas”. Por ello,
se recomienda leer la etiqueta del producto y consumir solo productos que no tengan esta
declaracion. Merecen una mencion especial las lentejas envasadas crudas o cocidas. Por el proceso


http://www.celiacos.org/
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de recoleccién y tratamiento, hay riesgo elevado de contacto cruzado con cereales que tengan
gluten. Por eso, en caso de que en la etiqueta no aparezca la mencion “sin gluten” o el certificado
del Sistema de Licencia Europeo (ELS, segln sus siglas en inglés), se recomienda realizar una
limpieza previa a la coccion: hacer una inspeccion visual, retirar los posibles granos de trigo
presentes y lavar las lentejas bajo un chorro de agua.

° No genéricos. A su vez se dividen en:

- Convencionales: aquellos que, por su proceso de elaboracion, pueden tener contacto con gluten.
Hay riesgo de que tengan trazas de gluten y no estén declaradas en el etiquetado. Para saber si el
producto no tiene gluten, habria que comprobar que tenga la mencién “sin gluten” o el certificado
del ELS. En caso de que esta informacion no aparezca en la etiqueta, se puede consultar también
el libro o la aplicacién que proporciona FACE bajo suscripcion, donde aparecen los productos
evaluados por la asociacion en los que se ha comprobado que no tienen gluten.

- Especificos: aquellos formulados especificamente sin gluten. Deben tener la mencion “sin gluten”,
el certificado del Sistema de Licencia Europeo o aparecer en el libro o aplicacion de alimentos sin
gluten de FACE.

° No aptos: aquellos que contienen cereales con gluten o derivados de los mismos.

No se deben consumir productos etiquetados con la declaracion “muy bajo en gluten”, aunque vayan
acompanados de las siguientes alegaciones: “Adecuado para las personas con intolerancia al gluten”,
“Adecuado para celiacos”, “Elaborado especificamente para personas con intolerancia al gluten” o
“Elaborado especificamente para celiacos”. Los productos etiquetados como “muy bajo en gluten”
contienen entre 20 y 100 ppm de gluten (partes por millon, es decir, mg de gluten por cada kg de
alimento), por lo que no son aptos para personas con celiaquia.

La Unica mencién especifica valida para las personas con celiaquia es la mencién “Sin gluten”, que
hace referencia a que el producto tiene <20 ppm de gluten, la cantidad que se considera segura en
personas con celiaquia. La mencion “sin gluten” se puede identificar con distintos simbolos (todos
ellos indicaran que el producto tiene <20ppm de gluten):

° Existen fabricantes que por iniciativa propia indican en sus productos la leyenda “sin gluten” o bien
utilizan dibujos con dicha denominacion.

° Sistema de licencia europeo: simbolo de la Espiga barrada (figura 1). Es una certificacion europea
para productos sin gluten. Para que este simbolo tenga validez, debe estar acompanado de un cadigo
alfanumérico de 8 caracteres.

XXYYY-ZZZ
Figura 1

En los alimentos sin gluten de forma natural, la mencion “sin gluten” podra figurar solo cuando no
todos los alimentos similares posean esa misma caracteristica; por ejemplo, embutidos o salsas, donde
hay unos productos que contienen cereales con gluten entre sus ingredientes (y que figuraran de



GUIA : : 75
para el diagndstico y seguimiento de la ENFERMEDAD CELIACA en ANDALUCIA

forma destacada) y otros que no. Sin embargo, otros alimentos como la leche, los yogures naturales,
la miel, los zumos, etc. no pueden incluir esta mencion, ya que dentro de estos grupos de alimentos
ninguno contiene gluten.

Existen en el mercado productos con la denominacién "sin gluten” pero que tienen en la lista de
ingredientes algunos de los cereales que contienen gluten (trigo, cebada...). Estos productos son
aptos para celiacos, porque han sido tratados para que tengan menos de 20 ppm de este.

El contacto cruzado es comun en los productos a granel. Por ello, se recomienda solicitar informacion
sobre los alérgenos al encargado del establecimiento. Como excepcion estan las frutas y verduras
frescas, alimentos naturalmente sin gluten, que se pueden lavar facilmente.

Los suplementos de herboristeria o de vitaminas/minerales pueden contener gluten, y habria que
comprobar la etiqueta. En caso de dudas sobre la presencia de trazas de gluten, se puede contactar
con el fabricante.

Ante la duda de si un producto contiene gluten, no se debe consumir.

PRECAUCIONES SOBRE EL CONTENIDO DE ARSENICO EN LA DIETA SIN GLUTEN

El arroz puede contener niveles mayores de arsénico que otras plantas. Para reducir el riesgo de la
exposicion al mismo, se recomienda:

* Comer menos alimentos basados en arroz y elegir otros alimentos sin gluten como fuente de hidratos
de carbono, como maiz, patata, quinoa, trigo sarraceno...

° Cocinar el arroz con mas cantidad de agua y desechar el agua al final de la coccion.

PRODUCTOS DE CUIDADO CORPORAL Y MEDICAMENTOS

El gluten no se absorbe a través de la piel intacta. Los productos de cuidado corporal que se aplican
en la piel y el pelo (protectores solares, desodorantes, maquillaje, perfume...) no parecen ser una
fuente de preocupacion, especialmente si se lavan las manos después de usarlos. Habria que tener
precaucion en el contenido de gluten en productos de mas riesgo de contacto con la boca, como los
que se aplican en los labios o en las manos, o los dentifricos.

Si un medicamento contiene gluten, estara indicado de forma obligatoria en la ficha técnica, el
prospecto y el etiquetado del mismo. Ademas, debera incluir la siguiente informacién:

° Si el medicamento contiene menos de 20 ppm de gluten, se indicara: “es adecuado para pacientes
celiacos” y “los pacientes con alergia a X (distinta de la celiaquia) no deben tomar este
medicamento”.

* Si el medicamento contiene mas de 20 ppm, se incluira la siguiente informacion: “este medicamento
contiene almidon de X, que equivale a “x” ppm de gluten, lo que debe ser tenido en cuenta por los
pacientes celiacos”, “los pacientes con alergia a X (distinta de la celiaquia) no deben tomar este
medicamento.”

Si un medicamento contiene gluten, obligatoriamente lo pondra en el prospecto. Por eso, en un
medicamento podemos encontrar la declaracion “contiene gluten”, pero no encontraremos la
declaracion “sin gluten”.
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RECOMENDACIONES EN DOMICILIO Y EN HOSTELERIA

En los lugares en los que haya alimentos con gluten, se deben seguir las siguientes recomendaciones
para evitar el contacto cruzado:

° Lavarse las manos con agua Yy jabon antes de tocar utensilios o alimentos sin gluten.

° Utilizar utensilios y superficies exclusivos para alimentos sin gluten, o limpiarlos antes y después de
utilizarlos de forma exhaustiva con agua caliente y jabon.

° Evitar los utensilios de madera.

° Mantener las bayetas, delantales, servilletas y manteles limpios.

* Primero cocinar los platos con ingredientes sin gluten

® Usar un tostador y colador exclusivos para productos “sin gluten”, ya que son dificiles de limpiar.
® Al usar una batidora, limpiar las aspas bien, para que no queden restos de alimentos con gluten.

° No utilizar aceite en el que se hayan frito previamente productos con gluten, ya que el gluten no se
desintegra a altas temperaturas.

® Almacenar los productos sin gluten separados de los con gluten y tenerlos identificados de forma
clara mediante etiquetas, pegatinas, envases de colores distintos, etc.

® Almacenar los productos sin gluten encima de los con gluten, con el fin de evitar que les caigan
restos encima.

° Al utilizar microondas, cubrir el plato sin gluten.

° No hornear simultaneamente productos con y sin gluten si el horno es de aire. Situar siempre el
producto sin gluten en la bandeja superior. En caso de no poder garantizar el contacto con alimentos
con gluten, se pueden utilizar bolsitas protectoras termorresistentes.

° Utilizar pan rallado y harinas sin gluten, o copos de puré de patata para rebozar, para evitar el
contacto cruzado con productos sin gluten. Si no es posible cocinar o empanar con estos productos,
cocinar alimentos sin gluten en momentos distintos y con la mesa y utensilios completamente
limpios.

RECOMENDACIONES AL ACUDIR A UN BAR O RESTAURANTE

® Escoger preferentemente un establecimiento que tenga el distintivo de FACE o sus asociaciones
miembros.

* Cuando sea posible, avisar con antelacion al establecimiento para que puedan prever con tiempo la
dieta sin gluten.

° Identificarse como persona con celiaquia y explicar en qué consiste la dieta sin gluten para que el
personal que atienda sepa los alimentos que no puede consumir.
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* Preguntar al personal el modo de elaboracion de los platos para saber si existe riesgo de contacto
cruzado.

ASOCIACIONES DE PACIENTES

Las asociaciones de pacientes pueden resultarle de mucha ayuda. Ofrecen apoyo, informacion sobre
celiaquia, recursos de interés y fomentan la investigacion para mejorar el conocimiento sobre la
enfermedad. Entre las mas importantes en Espaia, se encuentran:

* Federacion de Asociaciones de Celiacos de Espana (FACE) (web: www.celiacos.org). Para asociarse
a ella, debe hacerlo a través de la asociacién de pacientes con celiaquia mas cercana a su zona, que
puede consultar en la web: www.celiacos.org/recien-diagnosticados/como-asociarse/

° Asociacion de Celiacos y Sensibles al Gluten www.celiacosmadrid.org

RECURSOS DE INTERES

- Facemovil App: https://celiacos.org/que-hacemos/app-facemovil/

- www.celiacos.org

- Celiacos jovenes de Espafa: http://www.facejoven.org/

- Mobiceliac. App lector de cédigos de barras de los productos sin gluten disponibles en puntos de
venta en Espafna. http://www.mobiceliac.com/descargar/

- www.celicidad.net y app con restaurantes:
https://play.google.com/store/apps/details?id=ww.corp.celicidad

RECURSOS WEB SOBRE RECOMENDACIONES PARA UNA ALIMENTACION SALUDABLE

Recomendaciones de alimentacion. IMPORTANTE: sobre estas guias, habra que hacer las
recomendaciones especificas para dieta sin gluten que se mencionan en este documento.

Para adultos:

° Dieta mediterranea: https://dietamediterranea.com/nutricion-saludable-ejercicio-fisico/

° El plato para comer saludable, de la Escuela de Salud Publica de Harvard:
https://www.hsph.harvard.edu/nutritionsource/healthy-eating-plate/translations/spanish/

° Guia de alimentacién de la Agencia de Salud Plblica de Cataluia: “Pequeios cambios para comer
mejor”:
https://salutpublica.gencat.cat/web/.content/minisite/aspcat/promocio_salut/alimentacio_salud
able/02Publicacions/pub_alim_salu_tothom/Petits-canvis/La-guia-peq-cambios-castella.pdf

° Recomendaciones dietéticas saludables y sostenibles de la Agencia Espafola de Seguridad
Alimentaria y Nutricion (AESAN):
https://www.aesan.gob.es/AECOSAN/docs/documentos/nutricion/RECOMENDACIONES DIETETICAS
-pdf
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Para nifos:

° El plato de Harvard para nifos: https://www.hsph.harvard.edu/nutritionsource/el-plato-para-
comer-saludable-para-ninos/

° Guia de alimentacion de la Agencia de Salud Piblica de Catalufa: “Pequefios cambios para comer
mejor”:
https://salutpublica.gencat.cat/web/.content/minisite/aspcat/promocio_salut/alimentacio_salud
able/02Publicacions/pub_alim_salu_tothom/Petits-canvis/La-guia-peq-cambios-castella.pdf

* Alimentarse a cada edad: https://www.familiaysalud.es/vivimos-sanos/alimentacion/alimentarse-
cada-edad

® Vamos a comer bien: https://www.familiaysalud.es/vivimos-sanos/alimentacion/vamos-comer-
bien

° Decalogo de la Alimentacion (+podcast): https://www.familiaysalud.es/vivimos-
sanos/alimentacion/vamos-comer-bien/decalogo-de-la-alimentacion

° Grupo Espaiol de Trabajo en Nutricion Infantil: https://www.aprendiendoacomer.com.es/

° Dieta mediterranea para nifos: https://enfamilia.aeped.es/vida-sana/dieta-mediterranea

* Informacién para las familias: https://www.seghnp.org/familias/dieta-sin-gluten

° Recetas sin gluten:
https://www.juntadeandalucia.es/export/drupaljda/salud_5af9586a41e8b_mis_recetas_sin_glute

n.pdf
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Anexo 5. CUESTIONARIOS Y ESCALAS
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VALORACION DE NECESIDADES (VIRGINIA HENDERSON/PATRONES GORDON)

NECESIDADES

Qué valora

Test/cuestionarios/Escalas

Valorar habitos (tabaco, si tiene algun

RESPIRACION : ;
problema respiratorio).
Valorar el grado de autonomia para
alimentarse.
Habitos de hidratacion y alimentacion.
Tipo de dieta.
ALIMENTACION Apetito.
/HIDRATACION Alergias.
Dificultad a la masticacién y deglucion.
Presencia de nauseas y vomitos.
Valorar peso, talla e indice de masa
corporal.
Habitos de eliminacion.
Incontinencia urinaria o retencion,
ELIMINACION/ Eliminacion intestinal: diarrea,
incontinencia fecal, estrefimiento.
Gases, Sangrado y/o dolor.
Grado de autonomia para la movilidad.
Actividad fisica.
MOVILIZACION Fuerza, estabilidad, energia para las

actividades de la vida diaria y uso de
dispositivos.

REPOSO/SUENO. Dormir y
descansar.

Problemas para dormir, sensacion de
haber descansado.

Toma de medicacion.

VESTIRSE /
DESVESTIRSE.

Valorar el grado de autonomia para
vestirse. Uso de calzado seguro.

TERMORREGULACION.

Mantener la temperatura corporal
dentro de los limites normales,
adecuando la ropa y modificando el
ambiente

HIGIENE / PIEL

Valorar el grado de autonomia para la
higiene corporal y si esta es correcta.
Estado de la piel y mucosas. Higiene
bucal.

PERFIL NUTRICIONAL

IMC

INCONTINENCIA URINARIA

BARTHEL

DUKE- UNC

Escala de  valoracion
sociofamiliar

CD- QUOL (CALIDAD DE

VIDA EN PERSONA CON
CELIAQUIA)

CEPEC

ESCALA ) DE
ANSIEDAD/DEPRESION
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VALORACION DE NECESIDADES (VIRGINIA HENDERSON/PATRONES GORDON)
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SEGURIDAD

Valorar el grado de autonomia para
prevenir peligros.

Nivel de conciencia.

Capacidad para prevenir caidas,
aspiraciones, quemaduras, dolor e
infecciones.

Peligros ambientales, alergias, déficits
visuales o auditivos, toxicos, violencia.

Manejo del régimen terapéutico.

COMUNICACION.
Comunicarse con los
demas, expresando
emociones, necesidades,
temores u opiniones

Valorar dificultad en la comunicacion
verbal, en las relaciones sociales,
familiares y sexuales.

Situacion de  aislamiento  social.
Existencia y adecuacion de una persona
cuidadora.

CREENCIAS Y VALORES.
Vivir de acuerdo con sus

Valorar el grado de conocimiento y
aceptacion de su estado de salud,
cambios vitales y de rol. Practicas
religiosas.

Ocuparse en algo de tal
forma que su labor tenga
un sentido de realizacion
personal.

propios valores y | Valores relacionados con la salud.
creencias. Dificultad para tomar decisiones y
afrontar situaciones dificiles.
Testamento vital.
TRABAJAR/REALIZARSE.

Valorar la influencia de la salud en su
situacion laboral, social y familiar.

Situacion socio-economica.

ocCio. Participar  en
actividades recreativas.

Valorar las actividades de ocio
habituales e influencia de la salud en su
realizacion

APRENDER. Descubrir o
satisfacer la curiosidad
que conduce a un
desarrollo normal y a
utilizar los recursos
disponibles.

Valorar el nivel de estudios, grado de
informacion sobre su salud, alteraciones
de la memoria, cognicion, atencion o
percepcion. Autoestima, imagen
corporal.
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VALORACION POR PATRONES FUNCIONALES (MARJORY GORDON)

PATRONES

Qué valora

Test / cuestionarios /
Escalas

Percepcion - manejo de
salud

Habitos higiénicos: personales, vivienda,
vestido.

Vacunas Alergias.
Percepcion de su salud.

Conductas saludables:
conocimiento.

Existencia o no de alteraciones de salud

interés vy

(tipo de alteracion, cuidados,
conocimiento y disposicion) Existencia o
no de habitos toxicos Accidentes

laborales, trafico y domésticos.
Ingresos hospitalarios.

Nutricional - metabolico

Describe el consumo de alimentos y
liquidos en relacion con sus necesidades
metabolicas.

Horarios de comida.
Preferencias y suplementos.
Problemas en su ingesta.
Altura, peso y temperatura.

Eliminacién

Condiciones de piel, mucosas vy
membranas.
Describe las funciones excretoras

intestinal, urinaria y de la piel.

intestinal: Consistencia, regularidad,
dolor al defecar, sangre en heces, uso de
laxantes, presencia de ostomias.

Incontinencia Urinaria (micciones/dia,
caracteristicas de la orina, sistemas de
ayuda (absorbentes, colectores, sondas,
urostomias).

Cutanea: Sudoracion copiosa.

Actividad

El patron de ejercicio.
La actividad.
Tiempo libre y recreo.

Los requerimientos de consumo de
energia de las actividades de la vida diaria
(higiene, compra, comer, mantenimiento
del hogar, etc.).

La capacidad funcional.
El tipo, cantidad y calidad del ejercicio.
Las actividades de tiempo libre.

PERFIL NUTRICIONAL

IMC

INCONTINENCIA URINARIA

BARTHEL

DUKE- UNC

Escala de valoracion

sociofamiliar

CD- QUOL (CALIDAD DE
VIDA EN PERSONA CON
CELIAQUIA)

CEPEC

ESCALA DE
ANSIEDAD/DEPRESION
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VALORACION POR PATRONES FUNCIONALES (MARJORY GORDON)

Describe la capacidad de la persona para
conseguir dormir, descansar o relajarse a
lo largo de las 24 horas del dia.

La percepcion de cantidad y calidad del
sueno - descanso.

La percepcion del nivel de energia.

Sueno - descanso

Las ayudas para dormir (medicamentos,
rutinas, etc.).

Patrones sensorio- perceptuales y
cognitivos.

Nivel de conciencia.

Conciencia de la realidad.

Adecuacion de los organos de los sentidos
Cognitivo - perceptivo Compensacion o protesis.

Percepcion del dolor y tratamiento.
Lenguaje.

Ayudas para la comunicacion.

Memoria Juicio, comprensién de ideas.
Toma de decisiones.

Autoconcepto y percepciones de uno
mismo.

Actitudes a cerca de uno mismo.

Percepcion de las capacidades
cognitivas, afectivas o fisicas.

Patrén 7: Imagen corporal, social.
Autopercepcion - Identidad
autoconcepto

Sentido general de valia.

Patron emocional.

Patron de postura corporal y movimiento
Contacto visual.

Patrones de voz y conversacion.

El patron de compromisos de rol y
relaciones (las relaciones de las personas
con los demas).

La percepcion de los roles mas
importantes (el papel que ocupan en la
familia, sociedad...).

Responsabilidades en su situacion actual.

Patrén 8: Rol -
relaciones

Satisfaccion o alteraciones en: familia,
trabajo, relaciones sociales.
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VALORACION POR PATRONES FUNCIONALES (MARJORY GORDON)

Los patrones de satisfaccion o
insatisfaccion de la sexualidad.
Alteraciones en la sexualidad o en las
Patrén 9: Sexualidad y relaciones sexuales.

reproduccion Seguridad en las relaciones sexuales.
Patron reproductivo.

Premenopausia y posmenopausia.

Problemas percibidos por la persona.

Las formas o estrategias de
afrontamiento general de la persona.

Las respuestas habituales que manifiesta
el individuo en situaciones que le
estresan y forma de controlar el estrés.

Patréon 10: Adaptacion La capacidad de adaptacion a los
tolerancia al estrés cambios.

El soporte individual y familiar con que
cuenta el individuo.

La percepcion de habilidades para
controlar o dirigir situaciones
estresantes.

Los patrones de valores y creencias que
guian las elecciones o decisiones.

Lo que se considera correcto, apropiado;
Bien y mal, bueno y malo.
Lo que es percibido como importante en

Patrén 11: Valores - la vida.

creencias Las percepciones de conflicto en valores,

creencias o expectativas relativas a la
salud.

Las decisiones a cerca de: tratamientos,
prioridades de salud, vida o muerte. Las
practicas religiosas.
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CUESTIONARIO DE CALIDAD DE VIDA “Celiac Disease Quality of Life (CD-QOL)”

Cuestionario validado al espaiiol de medicion de calidad de vida en pacientes con celiaquia. Consta
de 20 preguntas que califican el estado de salud en una escala de 0 (peor) a 100 (mejor) e incluye
cuatro dimensiones (disforia, limitaciones, problemas de salud y tratamiento inadecuado).

Casi

Casi A - siem-
Nunca siem-
nunca | veces pre
pre
Me siento limitado por esta enfermedad 1 2 3 4 5
Me siento preocupado por lo que yo pudiera sufrir por
1 2 3 4 5
esta enfermedad
Me siento preocupado porque esta enfermedad me
1 2 3 4 5
pueda causar otros problemas
Me siento preocupado por tener mas riesgo de cancer
1 2 3 4 5
por esta enfermedad
Me siento socialmente estigmatizado por tener esta
1 2 3 4 5
enfermedad
Me afecta estar limitado en mis comidas con mis 1 2 3 4 5
companeros
Me afecta no poder comer comidas especiales como
- 1 2 3 4 5
pasteles de cumpleanos
Siento que la dieta es un tratamiento suficiente para
; 1 2 3 4 5
mi enfermedad
Siento que no hay disponibles suficientes elecciones
: 1 2 3 4 5
de tratamiento
Me siento deprimido a causa de mi enfermedad 1 2 3 4 5
Me siento asustado por tener esta enfermedad 1 2 3 4 5
Tengo la impresion de no saber suficiente acerca de
1 2 3 4 5
la enfermedad
Me siento abrumado por tener esta enfermedad 1 2 3 4 5
Tengo problemas en mi vida social por tener mi
1 2 3 4 5
enfermedad
Tengo dificultades para viajar o hacer trayectos
. . 1 2 3 4 5
largos a consecuencia de mi enfermedad
Tengo la impresion de no poder tener una vida
. . 1 2 3 4 5
normal a consecuencia de mi enfermedad
Tengo miedo de comer fuera porque mi comida
. 1 2 3 4 5
pueda estar contaminada
Me siento preocupado por el riesgo de que algin
o , 1 2 3 4 5
familiar mio pueda tener esta enfermedad
Tengo la impresion de estar siempre pensando en la
> 1 2 3 4 5
comida
Estoy preocupado porque mi salud pueda afectarme 1 2 3 4 5
a largo plazo
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CUESTIONARIO DE ADHERENCIA A LA DIETA SIN GLUTEN

“Celiac Dietary Adherence Test (CDAT)”

85

Cuestionario que integra la expectativa de autoeficacia y motivaciones para la adherencia,
sintomatologia asociada, conocimientos de la enfermedad, conductas de riesgo asociadas y
percepcion subjetiva de adherencia. Consta de 7 items, puntuados en una escala de Likert.

7 puntos

Excelente adherencia a la DLG

8 a 12 puntos

Buena adherencia a la DLG

13 a 17 puntos

Cumplimiento insuficiente/inadecuado de la DLG

>17 puntos

Cumplimiento deficiente de la DLG

propdsito alimentos que
contengan gluten?

1 2 3 4 5
;Te has encontrado con ..
¢ oca energia en las En ningun En pocos En algunos En muchos En todo
Eltimas cLAtro semanas? momento momentos momentos momentos momento
;Has tenido dolores de ..
éabeza en las Gltimas En ningun En pocos En algunos En muchos En todo
cuatro semanas? momento momentos momentos momentos momento
Soy capaz de seguir la Totalmente Parcialmen- Término Parcialmen- | Totalmente
dieta sin gluten cuando de acuerdo te de medio te en en
como fuera de casa. acuerdo desacuerdo | desacuerdo
Antes de hacer algo, Totalmente Parcialmen- Término Parcialmen- | Totalmente
valoro cuidadosamente de acuerdo te de medio te en en
las consecuencias. acuerdo desacuerdo | desacuerdo
. Parcialme- . Parcialmen- | Totalmente
No me considero un Totalmente Término
nte de . te en en
fracaso de acuerdo medio
acuerdo desacuerdo | desacuerdo
, . . Término
¢Que importancia tiene Mu medio/No Poco Nada
para tu salud la ingesta | Y Importante . .
accidental de gluten? importante estoy importante | importante
’ segura/o
En las Ultimas cuatro
semanas, jcuantas
veces has comido a 0 (nunca) 1-2 3-5 6-10 >10
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Anexo 6. CRONOGRAMA DE SEGUIMIENTO DE LA ENFERMEDAD CELIACA EN EL NINO

Seccion de Gastroenterologia Pediatrica Seccién de Gastroenterologia Pediatrica /
Atencién Primaria !

Diagndstico Visita 1 Visita 2 Visita 3 Visitas sucesivas
(3-6m tras diagnostico)  (9-12m tras diagnoéstico)  (18-24m tras diagndstico) (cada 12-18 m)
dieta?
x
°

1. Considerar el seguimiento exclusivo en Atencion Primaria en pacientes que hayan corregido las
alteraciones (clinicas y analiticas), negativizado anticuerpos, presenten un buen control clinico,
una buena adherencia a la DSG y no asocien otras patologias susceptibles de ser tratadas en
Atencion Hospitalaria.

2. Cuestionarios/consulta de educacion. Uso de GIP (segun disponibilidad) para deteccion de
transgresiones en persistencia de sintomas o alteraciones en los anti TG2 (no descienden o
persisten positivos mas alla de los 24 meses) a pesar de una DSG adecuada.

3. Adecuacion a recomendaciones de ingesta, prestando especial atencion al hierro, calcio y vitamina
D.

4. Solo si factores de riesgo de alteracion de la mineralizacion 6sea (ver apartado de salud 6sea en
seccion Vb):

- Sospecha clinica de enfermedad ésea.

- Mala adherencia a la dieta, especialmente entre adolescentes.

- Persistencia de sintomatologia, sobre todo si existe sindrome malabsortivo, desnutricion o un
importante retraso del crecimiento.

- Serologia persistentemente positiva.

- ECP sin restriccion de gluten en la dieta.

5. De clase IgA excepto en nifios con déficit de IgA en los que se determinaran los de clase IgG.

6. Niveles sanguineos de fosforo, calcio, fosfatasa alcalina, PTHi y densitometria sea.

7. Sélo si alteraciones en control previo o presencia de factores de riesgo.

8. Solo si alteraciones en control previo (ver apartado de salud dsea en seccion Vb).

9. Indicar realizacion de cribado de EC en familiares en Atencién Primaria.
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Anexo 7. SEGUIMIENTO EN EL ADULTO

Diagnéstico
* Educacion sobre la enfermedad
* Iniciar DSG bien explicada y detallada
* Deteccién de enfermedades asociadas y/o complicaciones
* Informar sobre asociaciones/grupos de pacientes celiacos
* Evaluacidn clinica y analitica® con anticuerpos anti-TG22. Corregir
déficits nutricionales
* Densitometria®

* Valoracién estado vacunal. Vacunacién frente al neumococo Revisiones cada 6 meses

* Cribado de familiares de primer grado +  Evaluacion clinica y nutricional (peso/IMC).
i * Analitica®
* Educacion sobre la enfermedad.
Primera visita (3-6 meses) * Reforzar la adherencia a la dieta
* Evaluacidn clinica y nutricional (peso/IMC). Descartar enfermedades + Biopsia duodenal a los 12-24 meses de iniciar la DSG®

asociadas y/o complicaciones
* Analitica con anticuerpos anti-TG22
* Educacién sobre la enfermedad. Reforzar la adherencia a la dieta

l

Segunda visita (12 meses de inicio de la DSG) Respuesta
* Evaluacidn clinica y nutricional (peso/IMC). Descartar enfermedades adecuada?
asociadas y/o complicaciones _

* Analitica con anticuerpos anti-TG22
* Educacion sobre la enfermedad. Reforzar la adherencia a la dieta No respuesta® ALGORITMO DE ECNR

(1) Analitica anual: Hemograma, funcion renal, hepatica y tiroidea, metabolismo del hierro, calcio,
fosforo, vitamina B12 y folico, magnesio, albumina.

(2) Determinacion de Ac anti-tTG hasta negativizacion.

(3) Densitometria: al diagndstico en situaciones de riesgo (ver texto de seccién Vc). Repetir a los 5
anos si normal, c/2-3 anos si osteopenia. Anual si osteoporosis

(4) Biopsia duodenal a los 24 meses: para asegurar la recuperacion histologica. Valorar a los 12 meses
si no respuesta o mejoria o segin consideracion del especialista.

(a) Respuesta adecuada: normalizacion clinica, negativizacion de anticuerpos y determinaciones de
GIP negativas.

(b) No respuesta: persistencia de sintomas, déficit nutricionales o persistencia de atrofia vellositaria,
a pesar de asegurar un correcto cumplimiento de la dieta.
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Anexo 8. LESIONES MiNIMAS EN EL ADULTO

ALGORITMO DE MANEJO CON BAJA DISPONIBILIDAD DE LINFOGRAMA EPITELIAL

’ ENTEROPATIA MINIMA. DUODENITIS LINFOCITARIA /MARSHI ‘

H. Pylori
Farmacos (AINES)
Giardiasis

SEROLOGIA CELIACA POSITIVA ‘ SEROLOGIA CELIACA NEGATIVA ‘

! l

REPETIRSEROLOGIAY EVALUACION DE OTRASETIOLOGIAS }%

TIPAJE HLA DQ2/DQ8

Alergia alimentaria (Proteinas leche vaca)
Sobrecrecimiento bacteriano
Enfermedades autoinmunes

AN N N NN

Enfermedad inflamatoria intestinal

|
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Anexo 9. DIAGNOSTICO DE LA ENFERMEDAD CELIACA POTENCIAL EN NINOS
[ Anti-TG2 positivo + Biopsia con lesién 0-1 ]
Lesion 2-3 Revisar Lesién 0-1
biopsia
DSG - HLA ) EC improbable
Positivo DQ2/DQ8 Negativo Considerar otros diagndsticos
. IgA . Revisar Falsos
Positivo Negativo positivos IgA TG21!
EC POTENCIAL [« No < > Si Tratamiento
especifico
. Valorar RIESGO DE DESARROLLO DE ATROFIA3
Si No ——— . .
Consensuar actitud a seguir
DSG 4
DS& DCG

Valorar RESPUESTA CON DSG Controles cada 6-12 meses

Consensuar realizacién de prueba Densitometria segun clinica

de provocacién en el seguimiento Repetir biopsia si clinica y/o elevacién TG2

Controles de biopsia si persistencia TG2
alterado cada 1-2 afios

(1) Falsos positivos de la serologia: Infecciones (las mas frecuentes: Giardiasis, infecciones virales),
enfermedades autoinmunes extraintestinales (las mas frecuentes: Diabetes Mellitus tipo 1,
tiroiditis autoinmune, hepatitis autoinmune), enfermedades sistémicas inflamatorias (las mas
frecuentes: enfermedad inflamatoria intestinal, enfermedades autoinflamatorias, artritis

reumatoide, enfermedad de Bechet, lupus eritematoso sistémico), alergias alimentarias,
trastornos eosinofilicos primarios.

(2) Valorar ademas de la sintomatologia, posibles déficits de micronutrientes y estado de la salud dsea
(densitometria).

(3) Factores de bajo riesgo de desarrollo de atrofia vellosiaria: a) Edad < 3 afos, b) Lesion 0, c)
Linfocitos T yd en rango normal, d) Ausencia de depositos tisulares TG2.

(4) Asegurar ingesta de gluten normal.
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Anexo 10. ENFERMEDAD CELIACA NO RESPONDEDORA

Enfermedad celiaca con persistencia o recurrencia de sintomas
1
[ El diagndstico de EC fue correcto?! ]
|

==

[ Confirmar la correcta ahderencia a la DSG:

Considerar otras causas de atrofia vellositaria

o entidades con presentacién similar a EC? v Valoracién por nutricionista experto

Repetir determinacion seroldgica

v
|
i v

Intervencion
dietética

Realizar endoscopia oral y biopsia duodenal
Valorar otras causas que justifiquen los sintomas 3

I
No atrofia vellositaria Persistencia de aofia vellositaria
Diagnostico de otra causa que justifica los sintomas
|
Tratamiento

(1) Confirmar hallazgos histologicos al diagnoéstico compatibles con EC por un patologo experto.
Valorar positividad de serologia de EC en algin momento de la evaluacion. Valoracion HLA
DQ2/DQ8. Presencia de familiares de primer grado con EC. Enfermedades autoinmunes asociadas.
Respuesta clinica, serologica y/o histologica a DSG.

(2) Giardiasis, enteropatia autoinmune, inmunodeficiencia comln variable, enfermedad de Crohn,
Farmacos (Olmesartan), enfermedad de Whipple, abetalipoproteinemia.

(3) Giardiasis, sobrecrecimiento bacteriano, colitis microscopica, insuficiencia pancreatica exocrina,
intolerancia a lactosa/fructosa/sorbitol, enfermedad inflamatoria intestinal, sindrome de
intestino irritable.
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Anexo 11. ENFERMEDAD CELIACA REFRACTARIA

Enfermedad celiaca refractaria (ECR) *

L Estudio de biopsia duodenal con: }

Citometria de flujo, IHQ y estudio de reordenamiento de receptores de células T

|
{ }

ECR tipo 2

ECR tipo 1 - ”
(ke el e L) (expansion clonal de una poblacién
P aberrante de LIE)

| |
' ! ! }

Budesonida (primera opcion) o Valorar
prednisona enteroTAC/EnteroRM o

Tratamiento de segunda linea: VCE para descartar
Azatioprina, 6- complicaciones en
mercaptopurina, infliximab relaciona EATL.O yeyunitis
(ECR 2) Cladribina (ECR 2) ulcerativa

Seguimiento regular por
equipo multidispllinar con
gastroenterologosy
nutricionistas

Evaluacion detallada del
estado nutricional?

(1) Ante la persistencia de sintomas y atrofia vellositaria tras 12 meses de DSG, antes de establecer
el diagndstico de ECR se debera asegurar el correcto diagnéstico de EC, la correcta adherencia a
la dieta y descartar otras causas que justifiquen la sintomatologia y la persistencia de atrofia
vellositaria segln el algoritmo de enfermedad celiaca no respondedora (Anexo 10.1).

(2)Se debera evaluar el estado nutricional con parametros antropométricos (IMC) y analiticos:
determinacion de vitaminas A, D, E, Vitamina B12, folato, hierro, zinc, magnesio, hemograma,
coagulacion y proteinograma. La hipoalbuminemia es un predictor independiente de mortalidad.
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	de la ENFERMEDAD CELÍACA
	en ANDALUCÍA
	I. INTRODUCCIÓN
	Rango edad (años)
	Prevalencia (%)
	0-4
	0,22%
	5-9
	0,71%
	10-14
	0,98%
	15-19
	1,07%
	20-29
	0,69%
	30-39
	0,43%
	40-49
	0,43%
	50-59
	0,33%
	60-69
	0,22%
	>70
	0,18%

	Prevalencia (%)
	Hombre
	0,33%
	Mujer
	0,58%

	Sexo
	Prevalencia (%)
	Almería
	0,38%
	Cádiz
	0,51%
	Córdoba
	0,31%
	Granada
	0,45%
	Huelva
	0,39%
	Jaén
	0,47%
	Málaga
	0,39%
	Sevilla
	0,51%

	Provincia
	II.DIAGNÓSTICO
	II.a. ABORDAJE DIAGNÓSTICO: CUESTIONES GENERALES
	Historia clínica
	1. No hay un cuadro clínico específico ligado a la EC sino que puede presentarse con una gran variedad de signos y síntomas inespecíficos.
	2. Debido a su carácter sistémico, la sintomatología de la EC no se limita al ámbito digestivo. Es importante sospechar su existencia no solo en personas con síntomas gastrointestinales evidentes sino también en los que tengan un cuadro clínico menos ...
	3. Existen formas asintomáticas, más frecuentes en los denominados grupos de riesgo de EC. De forma activa debe investigarse la existencia de una EC en ellos, independientemente de que refieran síntomas o no. (Sección III. Cribado en grupos de riesgo)

	Marcadores serológicos
	1. Para el despistaje de la EC se recomienda como test de primera elección la determinación cuantitativa mediante técnica de ELISA de anticuerpos de clase IgA frente a la transglutaminasa tisular (TG2), independientemente de la edad. Muestran una buen...
	2. No se recomienda en el estudio inicial para despistaje de EC, la determinación de anticuerpos anti-endomisio (EMA). El antígeno TG2 constituye la principal diana frente a la que reaccionan, sin excluir por completo la existencia de otros antígenos ...
	3. La determinación de anticuerpos frente a péptidos de gliadina deaminados (DGP) no se recomienda en el estudio inicial para despistaje de EC, ya que muestran valores de sensibilidad y especificidad menores a los obtenidos con los anti-TG2.
	4. Se desaconseja el uso de los anticuerpos anti-gliadina nativa tanto de tipo IgA como IgG, debido a que muestran una pobre sensibilidad y especificidad.
	5. Los marcadores serológicos de clase IgG (anti-TG2, anti-DGP, EMA) solo deben determinarse en los casos de déficit de IgA. No se recomienda su determinación en situaciones en las que los valores de IgA total sean normales.

	Estudio genético HLA
	1. El 95% de los celiacos poseen alelos que codifican la molécula de HLA DQ2. La mayor parte de los celiacos negativos para DQ2 poseen alelos que codifican la molécula DQ8.
	2. Un 30% de la población general presenta los alelos de riesgo, pero no desarrollan la EC. Por tanto, un estudio genético DQ2/DQ8 positivo no implica un diagnóstico de EC.
	3. Para establecer el diagnóstico de EC no es necesario determinar el estudio genético.
	4. El papel del HLA queda relegado a casos dudosos y grupos de riesgo puesto que posee un alto valor predictivo negativo y la ausencia de DQ2 y DQ8 prácticamente excluye la EC.
	5. Cuando se efectúe el estudio genético se recomienda, a ser posible, la determinación del haplotipo extendido de HLA (sección III. Cribado de la EC).

	Biopsia intestinal (BI)
	5. No existe correlación entre las manifestaciones clínicas y la lesión histológica. Personas con muy escasa o nula expresión clínica pueden presentar una atrofia vellositaria llamativa y otras que tienen una sintomatología intensa pueden cursar con l...

	Tipos de EC
	∙ EC sintomática: caracterizada por la presencia de evidentes síntomas gastrointestinales y extraintestinales atribuibles al consumo de gluten, con serología, +/- biopsia, consistentes con EC.
	∙ EC asintomática: aquella en la que los individuos no presentan síntomas asociados a la EC, pero con una lesión intestinal que revierten con la DSG. Generalmente son diagnosticados a través de programas de cribado.
	∙ EC potencial (ECP): referida a pacientes con serología positiva y mucosa intestinal normal.
	∙ EC subclínica: considerada como aquella sin signos o síntomas suficientes para investigar la presencia de EC en la práctica clínica habitual.
	∙ EC refractaria (ECR): definida como la persistencia de síntomas y signos de malabsorción con atrofia vellositaria a pesar de una DSG estricta durante más de 12 meses en ausencia de otras enfermedades.

	II.b. DIAGNÓSTICO DE LA ENFERMEDAD CELÍACA EN EL NIÑO
	Sospecha clínica
	∙ El posible diagnóstico de EC debe contemplarse en niños y adolescentes con síntomas clásicos de malabsorción y deterioro nutricional, pero igualmente ante una amplia variedad de síntomas y/o signos extradigestivos entre los que destacan como más fre...
	∙ Las características clínicas difieren considerablemente en función de la edad de presentación. Los síntomas digestivos y el retraso del crecimiento son frecuentes en aquellos niños que son diagnosticados dentro de los primeros años de vida. En fases...
	∙ Algunos síntomas digestivos frecuentemente observados en la práctica clínica, tales como náuseas o vómitos recurrentes, dolor abdominal crónico, distensión abdominal o estreñimiento crónico, deben ser igualmente investigados cuando su origen es inci...

	Criterios diagnósticos de la Enfermedad Celíaca en el niño
	1. Para poder realizar el diagnóstico de EC el niño debe estar realizando una dieta con gluten.
	2. Ante un niño con síntomas sugerentes de EC, la presencia de unos valores de IgA anti-TG2 superiores a 10 veces el LSN, junto con IgA EMA positivos, determinados en una segunda muestra de sangre, son suficientes para establecer el diagnóstico de EC,...
	3. En individuos asintomáticos, con valores de IgA anti-TG2 superiores a 10 veces el LSN, junto con unos IgA EMA positivos determinados en una segunda muestra de sangre, podría también obviarse la BI. No obstante, esta estrategia en ausencia de síntom...
	Este criterio diagnóstico, hoy en día, debido a la falta de evidencia científica, no es aplicable en individuos que además presentan Diabetes Mellitus tipo I (DM-I).
	4. En el resto de las situaciones, es obligatoria la realización de una BI para el diagnóstico de una EC. Esto es:
	5. El HLA, no es necesario para establecer el diagnóstico de EC, ni en aquellos en los que cumplen criterios diagnósticos sin necesidad de BI, ni en los que es necesaria la realización de esta para el diagnóstico definitivo.
	6. En ausencia de déficit de IgA, los únicos anticuerpos que se deben valorar son los de tipo IgA

	II.c. DIAGNÓSTICO DE LA ENFERMEDAD CELÍACA EN EL ADULTO
	Sospecha clínica
	Criterios diagnósticos de la Enfermedad Celíaca en el adulto
	1. Evitar errores diagnósticos, en pacientes con serología positiva, pudiendo ser falsos positivos, en los que la DSG produce cierta mejoría clínica, como puede ser el colon irritable.
	2. Evitar el infradiagnóstico teniendo en cuenta que la EC seronegativa representa el 5-15% de los casos. Esta situación requiere además una confirmación cuidadosa del diagnóstico con estudio de HLA DQ2/DQ8, exclusión de otras causas de atrofia vellos...
	3. Facilitar el manejo de la ECP, conocida como aquella en que la serología es positiva y la BI normal. En estos casos, no todos los pacientes desarrollaran atrofia vellositaria y por tanto la necesidad de realizar una DSG es cuestionable. En los paci...
	4. Asegurar el diagnóstico antes de iniciar una DSG de por vida en un paciente ya que cambiará el estilo y la calidad de la misma.
	5. Descartar otras patologías simultáneas como neoplasias o patología ulcerosa, en pacientes con dolor abdominal o anemia.
	6. Establecer el grado de severidad de la lesión duodenal y su mejoría en caso de que el paciente sea sometido a seguimiento endoscópico posterior, sobre todo si se mantiene sintomático.
	7. Descartar la presencia de complicaciones destacando en este sentido la presencia de linfoma.


	Características de la lesión
	Tipo 0. Preinfiltrativa
	Mucosa normal.
	Tipo 1. Infiltrativa
	Aumento de LIE con arquitectura vellositaria conservada(a).
	Tipo 2. Hiperplásica
	Hiperplasia críptica y aumento de LIE.
	Tipo 3. Destructiva
	Atrofia vellositaria (relación vellosidad/cripta < 3:1 en 2ª-3ª porción duodenal o < 2:1 en bulbo) con hiperplasia criptica. 
	En función del grado de atrofia, se distinguen:
	3a: atrofia vellositaria parcial.
	3b: atrofia vellositaria subtotal.
	3c: atrofia vellositaria total.
	Tipo 4. Hipoplásica
	Mucosa plana con hipoplasia de criptas e inflamación leve con un número de LIE normal.

	Tipo de lesión
	Manifestaciones clínicas ligadas a la enfermedad celíaca en el niño
	Manifestaciones extraintestinales de la EC en el adulto
	III. CRIBADO DE LA ENFERMEDAD CELÍACA EN GRUPOS DE RIESGO
	Grupos de riesgo para desarrollar enfermedad celíaca
	Genotipo (alelos)
	DR3–DQ2/DR3–DQ2
	DQ 2.5/DQ 2.5 (DQ2.5 Homocigoto)
	DQA1*0501–DQB1*0201/DQA1*0501–DQB1*0201
	DR3–DQ2/DR7–DQ2
	DQ2.5/DQ 2.2 (DQ2.5 Homocigoto)
	DQA1*0501–DQB1*0201/DQA1*0201–DQB1*0202
	DR3–DQ2
	DQ 2.5/otro (DQ2.5 Heterocigoto)
	DQA1*0501–DQB1*0201/otro
	DR7–DQ2/DR5–DQ7
	DQ 7.5/DQ2.2 (DQ2 trans)
	DQA1*0201–DQB1*0202/DQA1*0505–DQB1*0301
	DR3–DQ2/DR4–DQ8
	DQ2.5/DQ8
	DQA1*0501–DQB1*0201/DQA1*0301–DQB1*0302
	DR4–DQ8
	DQ8
	DQA1*0301–DQB1*0302/otro
	DR7–DQ2
	DQ 2.2 (DQ2)
	DQA1*0201–DQB1*0202/otro

	Fenotipo HLA abreviado
	Recomendaciones de cribado en el niño en base al riesgo genético
	Riesgo alto: 
	DR3–DQ2/DR3–DQ2 (DQ2.5/DQ2.5) 
	DR3–DQ2/DR7–DQ2 (DQ2.5/DQ2.2) 
	Recomendación: serología anual hasta los 12 años y posteriormente cada 2 años
	Riesgo intermedio: 
	DR7–DQ2/DR5–DQ7 (DQ2.2/DQ7) (DQ2.5 trans) 
	DR3–DQ2/otro (DQ2.5/–) 
	DR3–DQ2/DR4-DQ8 (DQ2.5/DQ8) 
	DR7–DQ2/DR4–DQ8 (DQ2.2/DQ8) 
	DR4–DQ8/DR4–DQ8 (DQ8/DQ8) 
	DR4–DQ8/otro (DQ8/otro) 
	Recomendación: control serológico anual hasta los 6 años y posteriormente cada 2 años
	Riesgo bajo: 
	DR7–DQ2/DR7–DQ2 (DQ2.2/DQ2.2) 
	DR7–DQ2/otro (DQ2.2/otro)
	Recomendación: control serológico a los 3 años, 6 años, 10 años y 14 años.
	En caso de que no se disponga del haplotipo extendido, es decir, cuando se informe solo como DQ2 o DQ8 positivo, se procederá como si pertenecieran al grupo de riesgo intermedio, por ser este de mayor prevalencia en la población.

	IV. TRATAMIENTO
	IV.a. ASESORAMIENTO NUTRICIONAL
	Personal sanitario que realiza el asesoramiento
	Educación nutricional y valoración de la ingesta
	IV.b. EDUCACIÓN DE LA DIETA SIN GLUTEN
	IV.c. EDUCACIÓN SANITARIA Y SEGUIMIENTO DE LA DIETA SIN GLUTEN

	IV.d. ADHERENCIA A LA DIETA SIN GLUTEN Y PROBLEMAS PSICOSO-CIALES ASOCIADOS A LA CELIAQUIA
	V. SEGUIMIENTO DE LA ENFERMEDAD CELÍACA
	V.a. CUESTIONES GENERALES
	Objetivos
	Métodos para la valoración de la adherencia a la dieta
	V.b. SEGUIMIENTO DE LA ENFERMEDAD CELÍACA EN EL NIÑO
	Fases en el seguimiento del niño con Enfermedad Celíaca
	Controles y pruebas de laboratorio en el seguimiento del niño con Enfermedad Celíaca
	Salud ósea en el niño con Enfermedad Celíaca
	Se considera un buen estado de salud ósea la ausencia de osteoporosis o de baja densidad mineral ósea (DMO). La mineralización de la matriz ósea se produce en la edad pediátrica, alcanzándose el pico de masa ósea al final de la etapa de crecimiento. C...
	V.c. SEGUIMIENTO DE LA ENFERMEDAD CELÍACA EN EL ADULTO
	V.d. VACUNACIÓN EN EL PACIENTE CON ENFERMEDAD CELÍACA

	HECES
	Tiempo mínimo de detección tras ingesta
	3-9 horas
	0-2 días
	Rango de tiempo de detección tras ingesta
	1-36 horas
	1-7 días

	ORINA
	Vitamina D3 (UI)
	0-6 meses
	200
	400
	6-12 meses
	260
	400
	1-3 años
	700
	600
	4-8 años
	1.000
	600
	9-13 años
	1.300
	600
	14-18 años
	1.300
	600

	Calcio (mg)
	Edad
	VI. SITUACIONES ESPECIALES
	VI.a. PRUEBA DE PROVOCACIÓN
	VI.b. ENFERMEDAD CELÍACA CON LESIONES MÍNIMAS (Marsh 1) EN EL ADULTO
	VI.c. ENFERMEDAD CELÍACA POTENCIAL EN EL NIÑO
	IV.d. ENFERMEDAD CELÍACA NO RESPONDEDORA
	IV.e. ENFERMEDAD CELÍACA REFRACTARIA
	Situaciones especiales de la Enfermedad Celíaca Refractaria
	Tratamiento de la Enfermedad Celíaca Refractaria
	Complicaciones de la Enfermedad Celíaca Refractaria
	VI.f. PROCESO DE TRANSICIÓN
	Cuándo iniciar la transición
	Dónde efectuar la transición
	Cómo efectuar la transición
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