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RESUMEN:

Titulo: Enfermedad Celiaca y manifestaciones dermatoldgicas.

Autor: Guadalupe Alvarez Gllesio.

Padrinos: Dr. Eduardo Formentini.

Lugar y Fecha: : Hosp. Dr. F. Santojanni, Division Dermatologia, Buenos
Aires, 2013.

Objetivo: : Demostrar las caracteristicas de la Enfermedad Celiaca y como las
manifestaciones dermatoldgicas colaboran en el diagnéstico de la Enfermedad
Celiaca.

Material y Método: Se utilizaron H.Clinicas, fichas e informes de pacientes
diagndésticados y en estudio de la Enfermedad Celiaca.

Resultados: Un porcentaje considerable de los pacientes didgnosticados con
Enfermedad Celiaca presenta manifestaciones dermatoldgicas.

Conclusiones: Se observdé que las manifestaciones dermatégicas de la
Enfermedad Celiaca tienen una gran implicancia en el diagnéstico de la
enfermedad. Y es de suma importancia tenerlas presentes, para hacer un
diagndstico adecuado.
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Objective: Show the main features of the Celiac Disease and how the
dermatologic symptoms help to diagnose the Celiac Disease.

Methodology: Clinical records were reviewed from patients diagnosed or under
study for celiac disease.

Results: It was observed that the dermatologic sympton of the Celiac Disease

are highly relevant in the process of diagnosis of the Celiac Disease.



Conclusion: It was observed that the dermatology symptoms of the Celiac
disease contribute to the diagnosis of the disease. Its correct assessment is
paramount to adequate diagnosis.
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INTRODUCCION:

Enfermedad Celiaca:

La enfermedad celiaca es una enteropatia autoinmune sensible al gluten,
proteina presente en el trigo, cebada y centeno. En algunas personas se
presenta también intolerancia a la avena.

Se produce en individuos genéticamente predispuestos. Es una enfermedad
autoinmune que afecta la mucosa del intestino delgado, produciendo una
atrofia de las vellosidades intestinales. Esto lleva a una inadecuada absorcion
de los nutrientes de los alimentos, produciendo un sindrome de malabsorcion.
Es considerada no solo como una enfermedad digestiva, sino como una
enfermedad sistémica. Afecta multiples sistemas.

Produce un proceso inflamatorio crénico que afecta la mucosa y la submucosa
del intestino delgado. Puede aparecer en cualquier etapa de la vida, tanto en la
infancia como en la adolescencia y en la edad adulta.

Afecta a individuos suceptibles genéticamente, cuya base genética esta
localizada en una region del cromosoma 6, que codifica los antigenos
leucocitarios tipo HLA de clase Il y cuyos marcadores mas habituales son el
HLA-DQ2 (90%) y con menor frecuencia el HLA-DQ8 (5-10%). Sin embargo,
estos marcadores genéticos son una condicién necesaria, pero no suficiente,
ya que una pequeiia proporcion de pacientes (5-10%) son negativos para el
DQ2 y DQ8 y esto implica que existen otros marcadores genéticos aun no bien
conocidos, que seguramente correspondan a otros subtipos localizados en el
sistema HLA de clase |, incluyendo el MIC-A, el MIC-B y otros.

Existe una fuerte suceptibilidad genética que se confirma hasta en el 75% en
gemelos monocigotos y que desciende hasta un 25% en los bivitelinos. Ciertas
poblaciones presentan un mayor riesgo de presentar enfermedad celiaca. Los
familiares de primer grado tienen una probabilidad comprendida entre el 8-10%
de presentar la enfermedad. Los pacientes con diabetes mellitus tipo | (DM-1),



presentan una prevalencia aumentada de enfermedad celiaca 4-8%. En el
sindrome de Down, su frecuencia media, esta comprendida entre el 6-12% y en
otras cromosomopatias como el sindrome de Turner y de Williams es algo
menor. Los pacientes con deficiencia congénita de IgA y otras
inmunodeficiencias, también presentan una mayor frecuencia de enfermedad
celiaca que la poblacion general.

La mayor parte de los individuos afectados por esta enfermedad presentan una
remision clinica, mientras siguen una dieta estricta sin gluten que debe ser
mantenida de forma continuada y de por vida, ya que la enfermedad tiene una
base genética.

Las formas de presentacion pueden ser: a) clasica, en donde hay sintomas
digestivos de malabsorcion. b) atipica, en donde hay pocos sintomas
gastrointestinales, predominan las manifestaciones extraintestinales. c) silente
que es asintomatica con atrofia vellositaria y serologia positiva. d) asintoméatica

con biopsia normal desarrollan posteriormente la enfermedad.

Clinica:

La enfermedad celiaca posee diversas formas de presentacion clinica desde
cuadros muy floridos hasta casos en los que es subclinica o asintomética la
enfermedad.

Los sintomas mas frecuentes son astenia, irritabilidad, dolor abdominal,
generalmente de tipo cdlico, distencion abdominal, dispepsia, reflujo
gastroesofagico, alteraciéon del ritmo evacuatorio desde diarrea hasta
estrefiimento, materia fecal fétida, pdalida o grasosa, anemia ferrropénica o
macrocitica por déficit de absorcién de folatos o vitamina B12, osteoporosis,
osteopenia, en la mujer puede producir infertilidad, retraso del crecimiento del
feto intrauterino, abortos a repeticion. Produce problemas psicolégicos,
neurolégicos como neuropatias periféricas, ataxia, coagulopatias.

Esta relacionada con otras enfermedades autoinmunes como el hipotiroidismo,
la hepatitis autoinmune, la diabetes mellitus, el vitiligo, la vasculitis por
hipersensibilidad, el lupus eritematoso sistémico, el sindrome de Sjorgen, la
alopecia areata. Se estima que un 20% de los enfermos celiacos tienen otra

enfermedad autoinmune asociada.



En cuanto a las manifestaciones dermatologicas que produce la enfermedad
celiaca se pueden observar, las manifestaciones inespecificas como la xerosis
en casi un 80% de los pacientes. Puede producir descamacion, prurito y
lesiones de tipo prurigo. En un 40% se produce glositis, queilitis angular 35%,
en un 15% de los pacientes se observa una dermatitis, que suele tener un
componente eritematoso y descamativo puede distribuirse en placas de
aspecto similar a la dermatitis seborreica, la psoriasis, el eczema, el eccema
esteatdsico o la ictiosis. Puede haber hiperpigmentacion que puede asemejarse
al melasma, pigmentacién en brocha en la cara y cuello y un patrén cutaneo-
mucoso addisoniano. Los déficits de vitaminas C y K se pueden manifestar
como petequias, purpura y hemorragias en la mucosa oral. El crecimiento del
pelo y de las ufias suele estar enlentecido y puede haber una alopecia parcial y
difusa en el cuero cabelludo, las cejas, las pestafias y el vello corporal. Las
ufias suelen ser fragiles y quebradizas, pueden mostrar estrias transversales
(lineas de Beau), erosiones superficiales. Esto es debido a la carencia de
proteinas y a la hipocalcemia. Cuando hay ferropenia es frecuente ver las ufias
en cuchara y en un menor porcentaje las ufias en vidrio de reloj y palillo de
tambor (acropaquia).

En cuanto a las manifestaciones dermatoldgicas especificas de la enfermedad
celiaca se encuentra la dermatitis herpetiforme, es una manifestacién aguda de
la enfermedad celiaca, que ocurre en alrededor del 25% de los pacientes con
esta enfermedad. Los factores ambientales juegan un rol muy importante en su
aparicién. En la mayoria de los casos la dermatitis herpetiforme se presenta
entre los 15 y los 40 afios de edad. Las lesiones son placas urticariformes,
vesiculas y ampollas con menor frecuencia. Producen un intenso prurito y se
presentan en las zonas de exposicion como las rodillas, codos, espalda y
gliteos. La histopatologia muestra vesiculas subepidérmicas y abseso de
neutroéfilos en las papilas dérmicas. El dato mas importante para el diagnostico
es la presencia de depdsitos granulares de IgA de la dermis superior en
cualquier punto del tegumento, por medio de inmunofluorescencia directa. La
deteccidon de anticuerpos antiendomisio y antitransglutaminasa tisular suele ser
positiva en un 70-80% de los pacientes celiacos que ingieren gluten en la dieta.

Otros anticuerpos que pueden ser detectados pero que tienen menor



importancia son antirreticulina, antigliadina, antitiroideos, antinucleares y

anticélulas parietales gastricas.

Diagnostico:
-Serologia TGt/IgA, EMA IgA, IgA e IgG AGA, IgG DGP.
-Biopsia Intestinal (Gold Standard)

Tratamiento:

El Unico tratamiento eficaz hoy es dia es una dieta libre de gluten.

El objetivo de este trabajo es conocer las diferentes formas de presentacion de
la enfermedad celiaca y demostrar como las manifestaciones dermatoldgicas
de la enfermedad celiaca tanto inespecificas como especificas contribuyen a la
sospecha y diagnostico de la enfermedad. Por lo que es muy importante darle

importancia a las manifestaciones dermatoldgicas.

MATERIALES Y METODOS:

Se revisaron 102 fichas de consultorio de los pacientes atendidos en el Sector

de Dermatologia, del Hospital Dr. F. Santojanni. Se seleccionaron aquellos
pacientes que fueron diagndsticados y con sospecha de enfermedad celiaca en
el servicio del Hospital.

Las variables seleccionadas fueron: la edad, sexo, los sintomas o signos
previos al diagnéstico, la forma de presentacion, los antecedentes, el
cumplimiento de la dieta.

De esta muestra 18 pacientes se confirmé el diagndstico con biopsia intestinal.
De la totalidad de la muestra 86 pacientes presentd manifestaciones
dermatoldgicas inespecificas y 23 pacientes manifestaciones especificas, es
decir dermatitis herpetiforme.

Las lesiones fueron muy variadas como xerosis, estomatitis, lesiones
eritematosas y erosivas en el margen anal y la mucosa genital. Dermatitis con
un componente eritematoso y descamativo, dermatitis seborreica, psoriasis,
eccema. Vitiligo. Lesiones de hiperpigmentacion de la piel. Lesiones
petequiales, purpura. Ufas fragiles y quebradizas. Placas urticariformes,
vesiculas con intenso prurito y distribucion simétrica, con predominio de

rodillas, codos, espalda y gluteos.



RESULTADOS:
De la totalidad de los pacientes con enfermedad celiaca un 80% presenta

Xerosis, prurito y lesiones de tipo prurigo, glositis un 40%, queilitis angular 35%,
dermatitis seborreica 20%, hiperpigmentacion de la piel 10%, fragilidad de las
ufias 20% y dermatitis herpetiforme 25%. Un alto porcentaje posee enteropatia
sensible al gluten. EI 10 % poseen sintomas clasicos de malabsorcion, el 20 %
presenta sintomatologia atipica y el 90 % o mas tiene una enfermedad celiaca

asintomatica silente.

Eresentacifn clinica (96)
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DISCUSION:

La enfermedad celiaca es una enfermedad caracterizada por una sensibilidad
al gluten, puede producir una lesion severa del intestino. Se la considera
permanente y afecta a personas genéticamente predispuestas. Una dieta libre
de gluten produce la desaparicion de los sintomas y la normalizacion de la
mucosa intestinal.

Se ha visto que hay una gran variedad de manifestaciones clinicas, diferentes
enfermedades autoinmunes asociadas como hipotiroidismo, diabetes mellitus. y

se observaron diferentes formas de presentacion de la enfermedad.



Se observo un sindrome de malabsorcion con diarrea, esteatorrea, distencion
abdominal, flatulencias y meteorismo. Pérdida de peso, anemia ferropénica o
macrocitica, osteopenia, osteoporosis, alteraciones del esmalte dental.
También se puede observar formas silentes de la enfermedad, sobre todo en
pacientes de primer grado, estos pueden permanecer asintomaticos durante
muchos afios. Por esto es muy importante un screening en estos pacientes.
Los pacientes con diabetes mellitus, enfermedades autoinmunes hepéticas y
tiroideas, sindrome de Sjorgen, Sindrome de Down y de Turner y en el déficit
selectivo de IgA es importante hacer screening.

La enfermedad celiaca es una enfermedad frecuente, que afecta a todas las
edades, es de distribucion mundial, con sintomas y signos mudltiples, con
predominio de las manifestaciones extraintestinales. Su desarrollo depende de
factores genéticos y ambientales.

Su prevalencia fue en incremento desde 1950. Es una enfermedad
multisistémica. En los ultimos afios disminuyo la forma de presentacion clasica.
La mayor parte de los pacientes tienen forma de presentacion atipica o silente.
La serologia permite detectar los pacientes oligosintomaticos y asintomaticos.
La duracién media del diagnéstico es de 10-12 afios. La enfermedad puede
desencadenarse en los sujetos genéticamente predispuestos luego de una
cirugia, infecciones virales, embarazo o situacion de estrés.

Es muy importante establecer un diagndstico lo mas temprano posible y
sospechar ante estas lesiones de la piel inespecificas y especificas la
posibilidad de que se deba a la enfermedad celiaca y buscar también
enfermedades autoinmunes asociadas.

Se debe concientizar al paciente de la importancia de una dieta libre de gluten

para lograr revertir los sintomas y controlar la progresion de la enfermedad.

CONCLUSIONES:

Se pudo observar con el desarrollo de este trabajo que la enfermedad celiaca
es una enfermedad multisistémica, que su forma de presentacion es muy
variada, desde diarrea, esteatorrea, distencion abdominal, adelgazamiento,
flatulencias, irritabilidad, astenia, anemia, alteraciones 06seas como

osteoporosis, osteomalacia, alteraciones en el esmalte dental. Alteraciones en



la coagulacion, por déficit de vitaminas. Alteraciones psiquiatricas, neuropatias
periféricas. Alteraciones dermatoldgicas tanto inespecificas como especificas.

Por lo tanto, se puede concluir en que esta enfermedad debe tenerse siempre
en cuenta al observar pacientes con lesiones dermatolégicas tanto
inespecificas como especificas, ya que tienen una gran prevalencia en la
enfermedad celiaca. Y su relevancia puede hacer un diagnostico preciso en

estos pacientes.
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