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Presentamos dos casos, ambos familiares de primer grado de enfermos celiacos, con
alopecia areata, que tras determinar los HLA de tipo Il y realizar biopsia intestinal se
diagnosticaron de enfermedad celiaca.

En nuestro centro realizamos la determinacion de HLA tipo Il para celiaguia a los
familiares de primer grado de los pacientes a los que se les confirma la enfermedad
celiaca, aquellos con HLA tipo Il coincidente (HLA-DQ2 y HLA- DQ8), se les interroga
sobre la presencia de sintomas sugerentes de enfermedad celiaca clasica, es decir
con manifestaciones tipicamente intestinales, o de sintomas que puedan corresponder
a formas atipicas de enfermedad celiaca: anemia ferropénica, hipertransaminasemia,
talla corta, enfermedades tiroideas, diabetes, etc.

Es muy frecuente que los padres de enfermos celiacos manifiesten molestias
intestinales crénicas que siempre habian achacado a colon irritable y deméas cuadros
funcionales, en cuyo caso aconsejamos la determinacién de anticuerpos especificos
para celiaquia (antigliadina, antiendomisio y antitransglutaminasa) que en caso de
positividad son derivados a su gastroenterologo para biopsia intestinal que confirme el
diagnostico.

Presentamos dos casos, ambos familiares de primer grado de pacientes celiacos
seguidos en nuestra consulta. El primer caso es un nifio de tres afios, que lleva un afio
con alopecia areata con mala respuesta al tratamiento por dermatdélogo, estudiado en
consulta de inmunologia descartan inmunodeficiencias y aconsejan cambiar de
guarderia, por si el estrés emocional es la causa de la alopecia.

Este paciente presenta idéntico HLA tipo Il a su hermana de 5 afios y a su madre,
ambas con celiaquia clasica, (DRB1* 03,07 y DQB1* 0201,0202). A diferencia de ellas,
los anticuerpos para celiaquia son reiteradamente negativos, que junto a la ausencia
de sintomas digestivos no hicieron de la biopsia intestinal una indicacion.

Ante la evolucion desfavorable de la alopecia, el HLA coincidente y los antecedentes
familiares de celiaquia se realiza la biopsia intestinal, que muestra atrofia intestinal
grado IV. Tras iniciar la dieta sin gluten se comprueba una espectacular mejoria y
resolucion total de la alopecia en poco mas de un mes.

El segundo caso es una nifla de 9 afios, hermana de celiaca con idéntico HLA tipo Il al
paciente anterior, sin sintomas digestivos y con alopecia areata sin respuesta al
tratamiento, anticuerpos para celiaquia negativos, tras exponerle a la familia el caso
anterior se propone y aceptan la biopsia intestinal, presentando atrofia intestinal grado
IV y excelente respuesta a la retirada del gluten, hasta su completa resolucion.
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INTRODUCCION

La asociacion entre enfermedad celiaca (EC) e invaginacion intestinal ha sido
documentada décadas atras en adultos, aunque esta entidad solamente se ha
evidenciado en casos aislados pediatricos. Aportamos nuestra serie de 2 casos
previos a la introduccion de la dieta exenta de gluten (DEG).

CASO1
Nifia de 23 meses que sufre a los 19 meses un episodio diarreico de 1 mes de
evolucion con coprocultivos negativos.

Posteriormente presenta episodios de irritabilidad, dolor y distension abdominal
recidivante junto con estancamiento ponderal. Por este motivo su pediatra le realiza
analitica donde se objetiva microcitosis sin anemia, ferropenia, aumento de
transaminasas (< 2N) y Acs celiaca muy positivos, siendo remitida a nuestra consulta.

En nuestra consulta se repiten los Acs y se propone biopsia intestinal. Tres dias
después de la consulta acude para realizacion de ecografia abdominal previamente
solicitada por su pediatra en el proceso diagnéstico objetivandose una invaginacion
ileo-ileal, manteniéndose la imagen en un control a las 6 horas y desapareciendo
espontdneamente a las 24 h. La nifia se encuentra asintomatica por lo que se decide
conducta expectante.

CASO 2

Nifia de 15 meses que acude a Urgencias por cuadro de 3 semanas de evolucién de
anorexia y pérdida de peso por el que estaba pendiente de ser visto en Consultas
Externas.

Refieren desde hace unas horas episodios paroxisticos de llanto, palidez y
encogimiento de extremidades por lo que a su llegada se realiza ecografia abdominal
que muestra una invaginaciéon ileoileal que cede espontdneamente durante la
exploracién y que se repite 2 horas después.

Como antecedente destaca retraso pondero-estatural desde los 4 meses por lo que su
pediatra le realizé pruebas diagndsticas que pusieron de manifiesto hipogenesia renal
izquierda. Se procede a estudio diagnostico de malnutricion presentando
hipoalbuminemia, leve esteatorrea, ferropenia latente y Acs celiaca muy positivos por
lo que se realiza biopsia intestinal que confirma el diagndstico y se instaura DEG.

Durante el ingreso sufre 2 episodios de ITU por E. coli y se constata RVU bilateral en
seguimiento por Cirugia Infantil.

CONCLUSION

En los Ultimos afos se ha puesto de manifiesto la heterogeneicidad clinica de la EC,
en la cual podria incluirse la presencia de invaginaciones intestinales recidivantes y/o
asintomaticas, especialmente de intestino delgado. Cabe resefiar la evolucion
favorable sin intervencion resefiada en la literatura y corroborada en nuestra serie,
desapareciendo definitivamente tras la implantacion de dieta exenta en gluten,
pudiendo utilizarse como signo de incumplimiento.
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La enfermedad celiaca puede clasificarse clinica y biolégicamente como una
enfermedad autoinmune, que tiene componentes genéticos, ambientales e
inmunolégicos. Se caracteriza por una respuesta inmune anormal frente a las
prolaminas del trigo y otros cereales, que afecta a personas genéticamente
susceptibles y se manifiesta por una lesion intestinal con atrofia en las vellosidades,
hiperplasia de criptas e infiltrado celular.

El enzima indolamina 2,3-dioxigenasa (IDO), cataboliza el triptéfano por la via de
formacion de kinurenina. El enzima IDO se localiza en tejidos como el intestino, el
pulmén, la placenta y el cerebro. En condiciones normales, este enzima, presenta una
actividad enzimatica muy baja, pero sus niveles pueden aumentar hasta 1.000 veces
cuando es inducida por factores que activan el sistema inmune como: La IL-1, IL-2,
IFN-gamma, etc.

Los productos de la degradaciéon del triptéfano participan en la activacion y en la
supresion del sistema inmune. Hemos investigado el papel que ejerce él en la
enfermedad celiaca. Observamos un aumento en la actividad enzimatica de DO, asi
como un incremento en la concentracion sérica de kinurenina.y una disminucion en la
concentracion de triptéfano.

Se ha propuestoque la actividad de la IDO, y en general el metabolismo del triptéfano,
juegan un papel importante en la regulacién en la respuesta inmune en los enfermos
celiacos. Con estd investigacion de se espera contribuir a dilucidar los mecanismos
inmunoregulatorios de la enfermedad.
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OBJETIVO
Describir la evolucidn del diagnostico de enfermedad celiaca (EC) en nifios menores
de 15 afios en Navarra, desde la apertura de nuestra Unidad en 1978.

METODO

Se recogen los diagnésticos de EC realizados en nifios menores de 15 afios desde
1978 hasta 1 de diciembre de 2006. El diagnéstico de EC se confirma con serologia,
biopsia y HLA compatible segun los criterios de ESPGHAN actuales y previos.
Poblacidn a riesgo: poblacién menor de 15 afios y nimero de nacimientos por afio en
Navarra segun los datos del Instituto Nacional de Estadistica desde 1978 a 2006. El
periodo 1978-1994 se analiza conjuntamente.

RESULTADOS

En el periodo de tiempo analizado se han diagnosticado un total de 460 casos
pediatricos de EC. 117 casos en el periodo 1978-1994 y 343 desde el 1 de enero de
1995 hasta el 31 de diciembre de 2006. Ver Tabla.

ANO |78-94 |95 |96 |97 [98 |99 |00 |01 [02 |03 |04 05 |06

A 52 27 |25 |26 |21 |30 |35 |54 |33 |49 |53 40 | 60

B 807 227 1264 272 324 | 230|207 | 144 | 229|160 | 144 | 185|119

A = Tasa de incidencia anual (casos nuevos) de EC/100.000 nifios menores de 15 afios.
B = Tasa de incidencia anual (casos nuevos) de EC/recién nacidos en el mismo afio.

Se observa un aumento claro de la incidencia de EC en nuestra zona siendo las cifras
del afio 2006 de 1/119 casos por recién nacido y una tasa de 60 por 100.000 menores
de 15 afios.

La metodologia diagnéstica de la EC no ha cambiado en los ultimos afios y los
programas de screening realizados en poblaciones de riesgo (baja talla, anemia
microcitica, diabetes insulinodependiente, sindrome autoinmunes, sindromes de Down
y Turner y screening familiar) no han variado.

En el periodo 2001-2006, donde se observa el mayor aumento de incidencia, el 75%
de las forma de EC son formas clasicas, con una edad media al diagndstico de 36
meses Yy habiendo sido diagnosticados con menos de 4 afios un 76%.

CONCLUSIONES

La incidencia de EC pediatrica en Navarra ha subido de forma significativa en la Gltima
década. Este aumento esta relacionado con el diagnéstico de formas clasicas en
edades tempranas de los nifios. Nuestras tasas de incidencia de EC son
superponibles a las descritas en los paises europeos con mas incidencia y son
similares a los resultados de nuestros propios estudios de screening poblacional.
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INTRODUCCION

La esofagitis eosinofilica (EE) es una patologia emergente, que consiste en un
trastorno inflamatorio de patogenia inmunitaria, mediada principalmente por linfocitos y
eosinodfilos, pudiendo también involucrarse reacciones mediadas por IgE. La
enfermedad celiaca (EC) es un proceso inflamatorio autoinmune por intolerancia al
gluten, de caracter permanente en sujetos genéticamente predispuestos. La
asociacion de ambas entidades podria no ser un hecho casual.

OBJETIVOS
Comunicar dos pacientes con EE y EC latente concomitantes.

PACIENTES Y METODOS
Se presentan dos pacientes (nifio y nifia de 7 y 3 afios, respectivamente)
diagnosticados de EC latente e, incidentalmente, de EE.

El primero consulté por dolor abdominal y retraso ponderal, remitido desde el Servicio
de Hepatologia por hipertransaminasemia persistente (descartada patologia hepatica)
y presentaba antecedentes de asma por epitelios de animales.

El motivo de consulta del segundo caso fue pérdida de peso, habiendo sido
diagnosticada previamente de alergia a huevo y dermatitis atépica grave. Ninguno
tenia sintomas sugestivos de EE.

Ambos pacientes son DQ2 positivos y presentaban titulos altos de anticuerpos de
clase IgA a-TGT y ademas el nifio tenia ANA positivos. Ante la sospecha de EC, se
indicé biopsia intestinal realizada por endoscopia.

RESULTADOS Y EVOLUCION

En ambos casos el aspecto de la mucosa esofagica era sugestivo de EE,
confirmandose por biopsia distal esofagica (> 20 eosindéfilos/campo). En la biopsia
intestinal del nifio se objetivd una enteritis linfocitica con hiperplasia criptica y patrén
vellositario conservado, con abundantes linfocitos intraepiteliales (tipo Il de Marsh). La
nifia presentaba un patrén vellositario sin alteraciones.

En ambos casos se propuso instaurar dieta sin gluten, siendo aceptada por los padres
del nifio y rechazada por los de la nifia. La esofagitis no fue tratada en ninguiin caso.

Después de 6 meses de dieta sin gluten, desaparecieron los sintomas en el

nifio y los anticuerpos a-TGT y se normalizaron las transaminasas. La nifia no tratada
permanece asintomatica, manteniendo niveles elevados de anticuerpos a-TGT. Ambos
pacientes estan pendientes de realizacion de nueva biopsia intestinal bajo endoscopia.

CONCLUSIONES
1. La bulsqueda sistematica de EE en pacientes con EC, podria evidenciar la
frecuencia real de esta asociacion.

2. Son precisos estudios de seguimiento de los pacientes para confirmar que dicha
asociacion no es casual.
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INTRODUCCION
La aplicacién de una sedacion adecuada contribuye a la realizacién de la endoscopia
pediatrica de manera eficaz y confortable para el nifio.

El objetivo de este estudio es evaluar la sedaciones utilizadas en endoscopia digestiva
superior (EDS) diagnostica en nuestro Hospital, valorando la seguridad, eficacia y
farmacos empleados.

MATERIAL Y METODOS

Estudio prospectivo de los protocolos de sedacion utilizados para EDS. Los
procedimientos se realizaron en la UCI pediatrica con presencia del intensivista y el
gastroenterélogo pediatricos. En todos los pacientes se coloc6é via i.v., con
administraciéon de 02 fluente y monitorizacion de FC, FR, SatO2 y TA.

Se utilizaron 2 pautas:
1) sedoanalgesia con midazolam y remifentanilo;
2) sedoanalgesia con fentanilo y propofol. Se recogieron datos relativos a:
indicacion, diagnéstico endoscépico, patologia crénica, tiempo medio de
sedacion, dosis de farmacos y complicaciones.

RESULTADOS
Se realizaron 23 gastroscopias con sedacion profunda en 10 (43,5%) varones y 13
(56,5%) mujeres.

Edad media: 8 afios y 8 meses (rango 16 meses-14 afios y 8 meses).

Indicaciones: sospecha de enfermedad celiaca 7 (30,5%), epigastralgia 6 (26,1%),
sospecha de esofagitis péptica 3 (13%), hemorragia digestiva alta 2 (8,7%), control
intratratamiento de esofagitis 2 (8,7%), otros 3 (13%) (sospecha esofagitis eosinofilica,
ingesta caustico, gastritis por Helicobacter pylori).

Diagndsticos endoscopicos: normalidad 10 (43,4%), esofagitis péptica 5 (21,7%),
enfermedad celiaca 5 (21,7%), esofagitis eosinofilica 1 (4,4%), gastritis por
Helicobacter pylori 1 (4,4%), duodenitis 1 (4,4%).

Patologia crénica: 2 diabetes melitus tipo | y 2 asma episoédico.

Tiempo medio de sedacion: 33 min (rango 15-50 min).

La pauta 1 fue utilizada en 5 nifios (21,7%) con las siguientes dosis:
Midazolam: dosis media 0,1 mg/kg, dosis maxima 0,15 mg/kg.
Remifentanilo: dosis media 6,6 mcg/kg/h, dosis maxima 8 mcg/kg/h.

En 18 nifios (78,3%) se utilizé la pauta 2 con las siguientes dosis:

Fentanilo: dosis media 2 mcg/kg, dosis maxima 3 mcg/kg.

Propofol bolos: dosis media 3,7 mg/kg, dosis maxima 4 mg/kg.

Propofol perfusiéon continua: dosis media 5,6 mg/kg/h, dosis maxima 9 mg/kg/h.



Se han encontrado complicaciones Unicamente en 2 casos (8,7%), ambas depresiones
respiratorias, una de ellas tras administracion del primer bolo de propofol a 2 mg/kg
con resolucién espontanea y otras tras administracion de segundo bolo de propofol a 1
mg/kg precisando retirada del gastroscopio y aspiracion de secreciones.

Se pudieron completar todas las exploraciones y en ningun caso hubo agitacién por
parte del nifio, existiendo una buena adecuacion de la sedacién para la realizacion de
la técnica. Todos los nifilos permanecieron en observacion en planta durante 4 horas,
procediéndose luego al alta.

CONCLUSIONES

En nuestra experiencia la sedacion con proprofol y fentanilo en una Unidad de
Cuidados Intensivos Pediatricos permite la realizacién de gastroscopia diagndstica en
muy buenas condiciones de eficacia y seguridad.



