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Mesa Redonda: Enfermedad celiaca en el siglo XXI

Epidemiologia de la enfermedad celiaca

E. SIERRA PEREZ

Servicio de Pediatria. Hospital General de Segovia

En 1888 Samuel Gee describe los aspectos clinicos de
la enfermedad celiaca (EC) en nifios. Durante la década de
1920 se relaciona su etiopatogenia con factores dietéticos, y
en la década de 1940, K. Dick la asocia con el consumo de
pan. Este autor, junto con Van der Kamer, demuestra en 1950
la relacién entre la ingesta de trigo, la malabsorcién de gra-
sas y la sintomatologia propia de la EC clasica.

A partir de los afios 50, con la introduccién de la capsu-
la de biopsia peroral, se describen los cambios que se pro-
ducen en la mucosa intestinal.

En los 70 se desarrollan los primeros tests serolégicos lo
que permite identificar mejor a los pacientes susceptibles
de biopsia yeyunal y controlar el cumplimiento de la dieta.

La utilizacién de tests serolégicos en los estudios de scree-
ning de poblacién pediatrica general, con seguimiento de
los positivos y realizacién de biopsia intestinal en los nifios
asintomaticos, ha cambiado radicalmente el concepto de
la EC tanto en lo que se refiere a la prevalencia como al cono-
cimiento de la historia natural de la enfermedad.

La EC es una enfermedad con claro componente autoin-
mune (presencia de autoanticuerpos como antirreticulina,
antiendomisio y antitransglutaminasa dirigidos frente a la
transglutaminasa tisular) y con una base genética también
indiscutible. Ambos aspectos condicionan una especial y
anémala respuesta a la exposicion al gluten. La susceptibi-
lidad a padecer la enfermedad probablemente tenga un
cardcter multigénico, pero, hasta donde hoy conocemos, esta
ligada a la presencia de genes que codifican las moléculas
HLA de clase II. E1 95% de los pacientes con EC son DQ2
positivos, mientras que solamente el 20% de los controles
presentan este heterodimero.

Por otro lado la ingesta de gluten que se encuentra en
trigo, cebada y centeno (gliadina, hordeina y secalina), y
dudosamente en la avena, es imprescindible para que se
desarrolle la enfermedad.

Se precisa por tanto, para que se instaure la enfermedad,
una cierta predisposicién genética, de la que conocemos algu-
nos aspectos relevantes, y el consumo habitual de gluten.

Esto hace que la distribucion de la enfermedad en el pla-
neta esté ligada tanto a aspectos raciales y étnicos como a la
cultura nutricional de cada zona geografica.

La prevalencia de la EC sintomética es muy variable y
puede oscilar entre 1:500 y 1:10.000 habitantes segtin dife-
rentes zonas geograficas. La enfermedad es rara en el Africa
subsahariana, en China y Japén y es frecuente en Europa,
América, India y en la poblacién 4rabe, encontrandose en
el pueblo saharaui una de las prevalencias mas altas des-
critas.

En muchas zonas geograficas la prevalencia es desco-
nocida.

HISTORIA NATURAL DE LA ENFERMEDAD CELIACA

Existen muchos interrogantes sobre la historia natural
de la EC, y éstos se han multiplicado desde que se conoce
que la EC clasica con sintomatologia digestiva representa
solo una pequefia parte del amplio espectro de situaciones
en las que se puede encontrar una persona genéticamente
predispuesta (susceptible) que consume regularmente glu-
ten. Nos podemos encontrar con una o varias de las siguien-
tes posibilidades:
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MANIFESTACIONES EXTRAINTESTINALES DE LA
ENFERMEDAD CELIACA

TABLA L.

Sistema u 6rgano afecto

Esqueléticas Talla baja

Osteoporosis

Defectos del esmalte dental
Artritis

Dermatitis herpetiforme
Estomatitis aftosa recurrente
Anemia carencial (hierro, By,, folatos)
Leucopenia
Trombocitopenia

Deficit de vitamina K
Infertilidad

Pubertad retrasada

Abortos repeticion

Mucocutaneas

Hematolégicos

Sistema reproductor

Neuroldgicas Epilepsia ( con calcificaciones

cerebrales)

Ataxia

Neuropatia periférica
Hepaticas Aumento de aminotransferasas
TaBLA II.  ENFERMEDADES Y CONDICIONES ASOCIADAS

A LA ENFERMEDAD CELIACA

Diabetes mellitus tipo I
Tiroiditis autoinmune
Sindrome de Sjogren
Déficit de IgA
Sindrome de Down
Linfoma intestinal

- No desarrollar la enfermedad ni en la infancia ni en la
edad adulta.

- Desarrollar la enfermedad clésica, lo que suele ocurrir
antes de los 2 afios de vida, pero puede suceder a cual-
quier edad.

- Presentarse de forma mono u oligosintomatica, habi-
tualmente con sintomas extragastointestinales. Los cua-
dros mds comunes se resumen en la Tabla L.

— Presentar una de las enfermedades asociadas (Tabla II)
a través de la cual se diagnostica de EC.

- Mantenerse asintomatico clinicamente pero con marca-
dores seroldgicos positivos y cambios en la mucosa intes-
tinal (EC silente).
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- Encontrarse asintomatico con serologia negativa y muco-
sa intestinal normal o con minimos cambios, y poste-
riormente, a lo largo del tiempo desarrollar la enfer-
medad sintomética o silente (EC latente).

Conviene definir con claridad los términos a los que
hemos hecho referencia anteriormente.

Enfermedad celiaca cldsica: sindrome de malabsorcion
clinico con diarrea, falta de medro, anorexia, distensién abdo-
minal, trastorno del cardcter junto con otras alteraciones cli-
nicas y analiticas propias de la malabsorcién, que suele acom-
pafarse de marcadores seroldgicos positivos, y que en la
biopsia yeyunal se encuentra atrofia severa y otros cambios
tipicos, aunque no patognomonicos, de la enfermedad. El
cuadro clinico, serolégico y los cambios anatémicos se nor-
malizan con la dieta exenta de gluten.

Enfermedad celiaca silente: individuos asintomaticos
pero que presentan marcadores serolégicos positivos y alte-
racién en la mucosa yeyunal idéntica a la EC clésica. Se sue-
len identificar por medio de screening de familiares o de
poblacion. Tras la dieta exenta de gluten la mucosa yeyunal
se normaliza. Algunos pacientes presentan mejorias de su
estado general o de su rendimiento escolar, lo que demues-
tra que no se trataba de casos totalmente asintomaticos.

Enfermedad celiaca latente: individuos asintomaticos
con biopsia yeyunal normal (o exclusivamente con aumen-
to de linfocitos intraepiteliales), consumiendo gluten, que
pasado un tiempo, generalmente afios, presentan alteracio-
nes tipicas en la mucosa yeyunal que revierten con dieta
exenta de gluten. Suele tratarse de familiares de enfermos
con EC que fueron estudiados y seguidos en su evolucion.

Conocer la verdadera prevalencia de la enfermedad,
dadas las miiltiples situaciones y formas de presentacion,
no es facil. Conociamos la prevalencia de la EC clésica, pero
hoy sabemos que ésta es sélo la parte visible de un iceberg,
que en la parte oculta esconde la gran mayoria de los casos
en forma de EC silente y EC oligosintomatica, o sea, de EC
no diagnosticada.

Por otro lado en las dos tltimas décadas ha cambiado el
patron clinico de presentacion de la EC cobrando mayor
protagonismo las formas extradigestivas frente a la EC cla-
sica. Posiblemente en este cambio de patrén de la enferme-
dad intervienen la prolongacién de la lactancia materna,
la introduccién mas tardia del gluten en la alimentacién, las
variaciones cuantitativas y cualitativas en la ingesta de glu-



TABLA III. PREVALENCIA DE ENFERMEDAD CELIACA NO DIAGNOSTICADA. ESTUDIOS POBLACIONALES

E. SIERRA PEREZ

Poblacion origen Afo Autor N® de casos Rangos Prevalencia Prevalencia
publicacién de edad EC por mil 1/poblacién
Italia 1994 Catassi 3351 11-15 afios 3,28 1/305
Italia 1996 Catassi 17201 6-15 afios 4,77 1/210
Hungria 1999 Korponay-Szabo 427 3-6 afios 11,7 1/85
Suecia 2001 Carlsson 690 2-3 13 1/77
Espafa 2002 Cilleruelo 3378 10-12 afios 3,55 1/281
Portugal 2002 Anttinez 536 13-14 7,46 1/134
Israel 2002 Shamir 1571 Poblacién general 6 1/157
EE.UU. 2003 Fasuno 4126 Poblacién general 75 1/133

ten, y sobre todo el conocimiento mas profundo de la enfer-
medad por parte de pediatras y médicos de familia por lo
que cada vez se diagnostican mas formas clinicas oligosin-
tométicas que anteriormente pasaban inadvertidas.

;CUAL ES LA VERDADERA PREVALENCIA DE LA
ENFERMEDAD CELIACA?

De lo dicho hasta el momento se desprende que no se
puede conocer la prevalencia de la EC sin investigar en la
poblacién todo el volumen del iceberg que se encuentra
sumergido, o sea, la EC silente y no diagnosticada.

En este sentido tenemos informacién suficiente, al
menos en Europa, de la EC no diagnosticada. En los tlti-
mos afios se han publicado una serie de estudios de pre-
valencia que incluyen una muestra importante de escola-
res o bien de poblacién general, a la que se le realizan mar-
cadores serologicos en una o dos etapas, incluyendo en
todos los casos anticuerpos antiendomisio o anti-trans-
glutaminasa, bien inicialmente, o en una segunda etapa
aplicandose sobre una poblacién seleccionada con anti-
cuerpos antigliadina. El despistaje de deficiencia de IgA
es obligado y en estos casos se utilizan los tests IgG. Dado
que estos trabajos persiguen diagnosticar la EC silente, en
todos los estudios se propuso la realizacién de biopsia
yeyunal a los individuos con screening serolégico positivo
para confirmar la existencia de EC.

Los trabajos méas demostrativos por volumen de pobla-
cién se resumen en la Tabla III.

Tanto en el estudio de Catassi de 1996 como en el espa-
fiol de Cilleruelo de 2002 se valora la proporcién entre enfer-
medad no diagnosticada y enfermedad conocida, ya que
ambos trabajos tenian constancia del ntimero de casos diag-
nosticados en la cohorte de estudio antes de iniciarse el scree-
ning.

Estos datos, que muestran graficamente la realidad del
iceberg, se recogen en la Tabla IV.

En la actualidad se estima que la prevalencia real de la
enfermedad celiaca en poblacién europea y americana des-
cendiente de europeos se encuentra en torno al 1%. En los
estudios referidos en la Tabla III la prevalencia de EC silen-
te oscila entre un caso cada 85 personas y un caso cada 300
personas, a la que habria que sumar la EC ya diagnostica-
da en la cohorte de estudio.

En el reciente trabajo de Fasano la prevalencia en fami-
liares de primer grado fue de 1/22, y la de familiares de
segundo grado de 1/39, lo que coincide con otros estudios
realizados en familiares que consideran la prevalencia supe-
rior al 5%, lo que supone al menos multiplicar por cinco la
de la poblacién general. En el sindrome de Down la EC es
también aproximadamente cinco veces la de la poblaciéon
general ( prevalencia de 4,5 a 6%), y en la deficiencia de IgA
todavia mayor, en torno al 8% de los casos desarrollan EC.

La prevalencia de otras enfermedades autoinmunes,
especialmente diabetes, en pacientes celiacos se encuentra
en torno al 8%, muy superior a la de la poblacién general,
que no supera el 1%.

Los casos no diagnosticados, que corresponden a EC
silente o EC oligosintomatica son, como se desprende de los
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datos de la Tabla IV, entre 3,5 y 7 veces los casos conocidos

de EC. Esta alta proporcién invita a mantener un alto indi-

ce de sospecha frente a esta enfermedad ademas de realizar

estudios sistematicos a familiares y pacientes afectos de

enfermedades asociadas (Tabla II). Realizar screening en

poblacion es una decisién de politica sanitaria que estaria

condicionada a criterios de coste-efectividad.
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