Nuevas guias para el diagnostico de
Enfermedad Celiaca en la poblacion

pediatrica

La enfermedad celiaca (EC), debido
a la gran variabilidad en las formas
clinicas de presentacion, esta
claramente infradiagnosticada.
Esta guia proporciona un resumen
actualizado de las recomendaciones
de la Sociedad Europea de
Gastroenterologia, Hepatologia y
Nutricion pediatrica (ESPGHAN)
para el diagndstico de la EC en nifios
y adolescentes.

®

Que hay nuevo en las Guias
2020?

e En la aproximacion diagndstica inicial
debe realizarse |la determinacion de
niveles séricos de IgA total junto con la
de anticuerpos antitransglutaminasa
2 de clase IgA (AATG -IgA), ya que
esta combinacion es la mas precisa
y rentable. No se deben determinar
anticuerpos antiendomisio de clase
IgA (AAE-IgA) o anti péptidos
desamidados de gliadina de clase IgG
(PDG-IgG) en esta fase inicial.

* Puede realizarse de forma sequra
el diagnostico sin biopsia en nifios
con AATG -IgA 210 veces el limite
superior de la normalidad (20 x LSN)
determinados mediante un test preciso
y de probada calidad, y con AAE-IgA
positivos en una segunda muestra de
sangre.

¢ En nifios con valores de AATG-IgA <10
x LSN debe realizarse siempre una
biopsia intestinal confirmatoria para
evitar errores y falsos diagnosticos.

e La determinacion del HLAy los
sintomas no son un criterio obligatorio
para poder establecer el diagnéstico
basado en serologia y sin biopsia.
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Valorar el diagndstico de EC ante los siguientes
sintomas, signos o circunstancias:

Sintomas

gastrointestinales:

L

Diarrea cronica o intermitente / Estrefiimiento
cronico/ Dolor abdominal cronico

Distension abdominal

Nauseas o vomitos de repeticion

Sintomas
extraintestinales:

Fallo de medro/ perdida de peso/
estancamiento en el crecimiento/ talla corta

Anemia cronica por déficit de hierro
Retraso puberal, amenorrea

Aftosis bucal recurrente

Fatiga cronica, irritabilidad

Fracturas dseas ante traumatismos banales /
osteopenia/ osteoporosis

Neuropatia

Artritis, artralgias
Dermatitis herpetiforme
Defectos del esmalte dental

Alteracion en las pruebas de funcion hepatica

En nifios y
adolescentes

que pertenecen
aalguno de los
siguientes grupos
de riesgo:

20
"o

Familiares en 1er grado de individuos con EC

Enfermedades autoinmunes: Diabetes mellitus
tipo . Enfermedad tiroidea autoinmune,
Enfermedad hepatica autoimmune

Sindrome de Down
Sindrome de Turner
Sindrome de Williams-Beuren

Deficit de IgA

Abreviaturas

IgA: Inmunoglobulina tipo A
AATG-IgA: Anticuerpos de clase IgA frente a

transglutaminasa 2

AAE-IgA: Anticuerpos de clase IgA frente a

endomisio

1gG: Inmunoglobulina tipo G

PDG-IgG: Anticuerpos de clase IgG frente a
Péptidos Desamidados de Gliadina

HLA: Antigeno Leucocitario Humano

LSN: Limite superior de Normalidad



Se puede establecer el diagndstico de
EC con precision y sequridad, con o
sin biopsia intestinal, si se siguen las
siguientes recomendaciones

Evaluacion inicial

En nifios con sospecha de EC debe realizarse la
determinacion de AATG-IgA y niveles de IgA total , tras
comprobar que el nifo consume una cantidad normal de
gluten. En nifios con niveles normales de IgA determinar
siempre AATG-IgA , independientemente de la edad. En
niflos con niveles bajos de IgA (niveles bajos para la edad o
<0.2 g/L en mayores de 3afios) determinar anticuerpos de
clase IgG (PDG, AAE 0 ATTG ) en una segunda etapa. Silos
analisis iniciales sugieren el diagnostico de EC el paciente
debe ser referido a una Unidad de Gastroenterologia
pediatrica/ especialista en EC infantil

Biopsia

Se debe realizar una biopsia en nifios con AATG-IgA positivos
pero con valores < 10veces el limite superior de la normalidad
(LSN). Se tomaran =4 biopsias de duodeno distal y >1 del
bulbo, asegurandose que el paciente este consumiendo
gluten.

La evaluacion histoldgica debe realizarse en muestras bien
orientadas. Si hay discrepancias entre los resultados de
AATG-IgA y los hallazgos histopatoldgicos

se recomienda realizar nuevos cortes de

la muestra de biopsia y/o consultar con

un patologo experto.

é

Sin Biopsia
El diagnostico sin biopsia intestinal puede realizarse en nifios

con AATG-IgA =10x LSN con un test fiable y AAE positivos
en una segunda muestra de suero.

Nifios asintomaticos:

Eventualmente puede realizarse el diagnostico de EC sin
biopsia intestinal en nifios asintomaticos, aplicando los
mismos criterios que en pacientes con sintomas.

Valor de corte de los AATG-IgA para el diagnoéstico
de EC sin biopsia

Es obligatorio tener valores de AATG-IgA =10xLSN.
Solo deben utilizarse test que calculen los resultados a
partir de una curva de calibracion y en los que el valor
de 10xLSN esté dentro del rango de medicion. Debera
realizarse siempre una biopsia intestinal en aquellos
pacientes con déficit de IgA que den positivo en un test
de clase IgG.

ESPGHAN recomienda que la decision
de realizar o no una biopsia en pacientes
con AATG-IgA 210xLSN se tome de
forma consensuada involucrando al
gastroenterologo pediatrico/especialista
en EC, a los padres/ cuidadores y, si tiene
la edad adecuada también al nifio.

ESTUDIO HLA

No es necesario determinar HLA en pacientes con
AATG-IgA positivos en los que debe realizarse biopsia
intestinal o en aquellos con AATG-IgA =10xLSN y AAE
-IgA positivos (diagnostico sin biopsia). Los individuos
HLA-DQ2 y/o DQ8 negativos tienen un riesgo muy bajo
de EC; un resultado positivo no confirma el diagndstico.
Sino se detectan alelos de riesgo el diagndstico de EC
es improbable.

Diagnostico

Enfermedad celiaca: El Pediatra Gastroenterdlogo /
especialista en EC determinara el tratamiento y
seguimiento del paciente

Enfermedad Celiaca Potencial : Pacientes con AATG-IgA
y AAE positivos pero con biopsia normal o con minimas
alteraciones histoldgicas son considerados como
celiacos “potenciales . Sin embargo, estos resultados
pueden estar relacionados con una ingesta baja de gluten
antes de la biopsia, con un error en la toma de muestras,
0 una orientacion incorrecta de la biopsia por lo que
estos aspectos tendran que ser tomados en cuenta

antes de establecer el diagnostico de EC potencial vs EC
confirmada. Una vez confirmado el diagndstico de EC
potencial es obligatorio un sequimiento clinico y analitico
(serologia, nuevas biopsias ) ante la posible evolucion a
una atrofia vellositaria por lo que debera

ser referido a un centro con experiencia

en EC parasuseguimiento.

Exencion de responsabilidad

ESPGHAN no es responsable de las practicas medicas de los profesionales y

provee guiasy documentos de posicionamientos solo como indicadores de la mejor
practica clinica. Tanto el diagndstico como el tratamiento quedan a la discrecion

de los médicos. Esta guia de recomendaciones ha sido producida y publicada por

la Sociedad europea de gastroenterologia, hepatologia y nutricién pediatrica
(ESPGHAN) siendo autores de la misma miembros del grupo de trabajo de
Enfermedad Celiaca de esta sociedad.

Las referencias completas de las recomendaciones incluidas en esta guia pueden
encontrarse en el siguiente articulo en el cual se basa la presente guia : Husby,
Steffen, et al. "European society paediatric gastroenterology, hepatology and
nutrition guidelines for diagnosing coeliac disease 2020." Journal of Pediatric
Gastroenterology and Nutrition 70.1 (2020): 141-156.

Esta guia de recomendaciones es una adaptacion de la Guia original publicada
por ESPGHAN y disponible en www.espghan.org. ESPGHAN no asume
ninguna responsabilidad en cuanto a la exactitud de la traduccién o a posibles
modificaciones en esta adaptacion.



Serologia de EC positiva,
solicitada por cualquier
motivo *

Sospecha clinica de EC Grupo de riesgo de EC
\Z Nz

Medir AATG-IgA en suero y niveles de IgA
Nz

AATG-IgA e IgA total

Fase inicial

AATG-IgA negativos

N2

AATG-IgA positivos
N2

Esofagogastroduodenoscopia

N2
>4 biopsias del duodeno distal
y =1 del bulbo

Nz

Histopatologia’

Il

Marsh 2-3

Remitir al Pediatra Gastroenterdlogo
(especialistaen EC)

Revisar los resultados iniciales de AATG-IgA? . Discutir
con la familia el proceso diagndstico?
N2

AATG-IgA

Atencion especializada

Serologia discrepante

\Z
AATG-IgA positivos
\Z

Tener en cuenta
la concentracion de AATG-

AATG-IgA < 10xLSN*

IgA (xLSN)
N2

AATG-IgA 2 10xLSN
N2

Realizar AAE (muestra de sangre distinta)
N2

Biopsia- ver C

AAE-IgA negativos

AAE-IgA

Nz

AAE-IgA positivos
N

EC confirmada

Marsh o-1

Atencion especializada

Revisar calidad y orientacion de la biopsia.

Consultar con un patologo experto

Nz

Revisar histologia

\Z

Marsh o-1

N

Marsh o (normal) o Marsh 1 (solo aumento de LIE) y serologia confirmada positiva. Opciones

¢ Considerar consultar con un centro experto en EC

¢ Considerar un resultado falso positivo de AATG y realizar AAE (si positivo= EC potencial)
¢ Considerar pruebas adicionales (HLA, depdsitos de AATG, etc.)
¢ Seguimiento y repetir serologia con un consumo normal de gluten.

¢ Considerar la importancia de los sintomas.

AATG-IgA negativos
N2

Revisar niveles de IgA total

N2

Fase inicial

IgA total bajas

IgA total

N2

IgA total normal

N

Tener en cuenta factores de riesgo de serologia
falsamente negativa:

e consumo de gluten escaso, o tiempo de consumo corto
¢ medicacion inmunosupresora

¢ manifestaciones extraintestinales®

¢(Riesgo de falso negativo de la serologia ?

HLA negativo
N%
EC poco probable,

considerar otros
diagnosticos

N2

Riesgo de falso negativo
de la serologia

\Z
No riesgo

N2

N2

Considerar determinacion de HLA

N7

HLA-DQ2/DQ8

N2
HLA-DQ2/8 positivo
N2

Seguimientoy
repetir test con
consumo normal de
gluten, considerar
biopsia

Riesgo de falso negativo
de la serologia

Consultar con Pediatra

Gastroenterdlogo ( especialistaen EC)

Atencion especializada

IgA total baja

N%
- Realizar test de clase IgG (AATG, AAE, PDG)
N2 Test IgG
positivo
AATG- IgG, e
AAE 0 PDG S s Biopsia-verC
Posible N2

riesgo
Tests IgG negativos

N7

Considerar riesgo de falso negativo de la serologia

N2

Riesgo de falso
negativo de la serologia

N2

No riesgo

N2

1.Cualquier serologia ademas de AATG-IgA incluyendo test rapidos ( tiras )(POCT) y PDG. 2.Revisar el valor teniendo en cuenta el valor de corte y repetir el test si datos dudosos o valores limite. No es necesario

repetir la prueba si el test utilizado esta validado e incluye curva de calibracion. En casos de POCT positivos si no se ha medido cuantitativamente el nivel de AATG debera realizarse determinacion de AATG por un
método convencional de laboratorio. 3. Informar de que el diagnostico de EC, con o sin biopsia, obliga a una dieta exenta de gluten de por vida y que la reevaluacion una vez iniciado el tratamiento dietético requiere
reintroduccion del gluten en la dieta por un periodo prolongado y seguimiento con estudios adicionales. 4 Si los valores de AAT-IgA son ligeramente positivos o valores limitebordelinde confirmar que el paciente esté
consumiendo suficiente gluten y considerar repetir AATG-IgA y AAE. 5. niveles bajos para la edad o <0.2 g/L en mayores de 3 afios. 6. Por ejemplo en la Dermatitis Herpetiforme , en la cual la serologia con frecuencia es

negativa. 7, El valor de corte de normalidad para los LIE es >25 células/i00 enterocitos





