
	 INTRODUCCIÓN 

El presente protocolo ha sido elaborado teniendo en 
cuenta la evidencia científica disponible en la actuali-
dad y que podemos resumir en los siguientes puntos: 

1.	 El desarrollo de EC puede ocurrir en edades 
muy tempranas: en la cohorte española Pre-
ventCD la mediana de edad de aparición de 
la serología positiva es de 24 meses [rango, 
12-94] (1)) y puede presentarse de forma asinto-
mática incluso en menores de 2 años(1-3).

2.	 Ser portador homocigoto de DQ2 es el factor 
que mayor riesgo de desarrollo confiere, siendo 
la incidencia acumulada a 3, 4 y 5 años respec-
tivamente del 14,9%, 23,9% y 26,9%. Otro fac-
tor de riesgo importante es el sexo femenino, 
siendo en las niñas DQ2 homocigotas la inci-
dencia acumulada de EC a los 5 años del 45%; 
otros genotipos HLA confieren menor riesgo(2,3).

3.	 En las cohortes actualmente en seguimiento el 
mayor número de casos se ha desarrollado antes 
de los 6 años de edad(1-3). 

4.	 En familias con un miembro diagnosticado de 
EC el consumo de gluten es muy inferior al con-
sumo en familias sin casos de EC; ello favorece 
las formas poco sintomáticas y puede retrasar 
el diagnóstico(4).

	 PROTOCOLO

1. Población diana

Este protocolo es aplicable a niños (hasta los 16 años) 
con uno o varios familiares en 1er grado afectos de EC 
(hermano/a(s), padre, madre). 

2. Evaluación Inicial

Se iniciará a los 12-18 meses de vida o a cualquier 
edad tras diagnóstico del caso índice, realizándose:

•	 Determinación del HLA, preferentemente mediante 
técnicas de PCR (haplotipo extendido).

•	 Niveles de IgA sérica.
•	 Niveles de Ac. Antitransglutaminasa tisular (TG2) 

de clase IgA. 

Si la serología es positiva, se aplicarán los Criterios 
ESPGHAN para confirmar el diagnóstico(5,6).

3. Seguimiento 

Si la serología inicial es negativa, se repetirá la deter-
minación de TG2 de forma periódica dependiendo de 
la periodicidad del grupo de riesgo genético al que 
pertenezca el paciente o en cualquier momento que 
el niño presente síntomas sugestivos de EC. 
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En niños con déficit selectivo de IgA, se realizará la 
determinación de TG2-IgG.

Los últimos estudios parecen indicar que es en la pri-
mera década de la vida donde el riego de desarrollo 
de EC es mayor(7).

3.1 Clasificación del riesgo genético(1) 

•	 Grupo 1 – Riesgo alto 

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

•	 Grupo 2 – 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) 

•	 Grupo 3 – Riesgo bajo

	 DR7–DQ2/DR7–DQ2 (DQ2.2/DQ2.2)
	 DR7–DQ2/otro (DQ2.2/otro)

3.2 Recomendaciones

•	 HLA de riesgo y serología negativa:

–	 Grupo 1: control serológico anual hasta los 12 
años, y posteriormente cada 2 años. Especial-
mente en mujeres.

–	 Grupo 2: control serológico anual hasta los 6 
años y posteriormente cada 2 años. 

–	 Grupo 3: control serológico a los 3 años, 6 años, 
10 años y 14 años.

•	 En pacientes con déficit de IgA (déficit selectivo 
IgA < 5 mg/ dL): 

–	 Confirmar déficit IgA en una 2ª determinación a 
los 3-4 años (descartar que se trate de un retraso 
madurativo).

–	 Si HLA de riesgo: control serológico con TG2 
IgG/DGP IgG anual hasta los 14 años.

–	 Si HLA negativo: control serológico con TG2 
IgG/DGP IgG en función de la clínica o a crite-
rio de la unidad de inmunología que controle 
al niño.

•	 En caso de no disponer del haplotipo extendido, es 
decir, cuando se informa del equivalente serológico 
DQ2 o DQ8, se procederá como si pertenecieran 
al grupo 2, por ser este de mayor prevalencia en 
la población.

•	 En los niños DQ2/DQ8 negativos no se recomienda 
el seguimiento rutinario. 
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TABLA DE INTERPRETACIÓN DEL ESTUDIO GENÉTICO

Fenotipo 
Abreviado Genotipo (PCR)

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
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