
Introducción
El espectro de la enfermedad celíaca infantil ha cambiado

notablemente en los últimos años, siendo cada vez menos fre-
cuente el hallazgo de lactantes con el cuadro clásico de malab-
sorción y malnutrición(1).

En la actualidad se llega al diagnóstico a edades superiores
de los pacientes y en general por cuadros monosintomáticos, tal
como la baja talla, anemia, retraso puberal, estomatitis aftosa re-
currente, dermatitis herpetiforme, miopatía, síndrome nefrótico,
diagnóstico de la enfermedad en parientes de primer grado e in-
cluso en el estudio de la infertilidad y pérdidas fetales repetidas
en la edad adulta(1-3).

Es bien conocida la participación hepática de intensidad va-
riable, durante la fase activa de la enfermedad celíaca del adul-
to(4,5); sin embargo, la evidencia de afectación hepática como ha-
llazgo bioquímico inicial sin síntomas gastrointestinales se ha
recogido excepcionalmente en la literatura infantil, quizá por-
que no se incluye la enfermedad celíaca infantil como causa de
enfermedad hepática crónica infantil(6-8). 

Observación clínica
Paciente de 15 años y medio de edad, controlada desde ha-

ce tres años por elevación persistente de las transaminasas.
Inicialmente fue estudiada por presentar cansancio, palidez y
dolor abdominal. Al objetivarse una elevación moderada, pero
persistente de las transaminasas (AST 76 UI/l, ALT 78 UI/l) nos
fue remitida para estudio. Tanto el peso como la talla se en-
contraban en percentil 50 para su edad. Los resultados seroló-
gicos de hepatitis A, B, C e hidatidosis fueron negativos. La de-
terminación de cobre, ceruloplasmina, alfa1- antitripsina, CPK
y aldolasa fueron normales. Se halló una sideremia de 22 µg/dl
con una ferritina de 3 ng/ml. Los anticuerpos antinucleares,
antimitocondriales, antimúsculo liso y anti LKM1 fueron nega-
tivos. En el estudio biópsico hepático no se observaron lesiones
morfológicas relevantes. El hallazgo de anticuerpos antigliadi-
na Ig A de 94 U.A e Ig G de 110 U.A. y la positividad de los an-
ticuerpos antiendomisio, justificó la realización de una biopsia

intestinal peroral en donde se observó atrofia total vellositaria.
En el estudio de grasas en heces mediante técnica de Van de
Kamer, se obtuvieron los siguientes resultados: ácidos grasos
6,18 gramos/24 horas y grasa total 6,53 gramos/24 horas. En
función de estos resultados se le impuso dieta sin gluten. A la
edad de 15 años y 8 meses, 2 meses después de retirar el glu-
ten de la dieta, la paciente tuvo la menarquía y a los 3 meses los
valores de transaminasas eran normales. Al año de seguimiento
se encuentra en un percentil 75 de peso y un percentil 90-95 de
talla. 

Discusión
Las alteraciones bioquímicas(4) y el propio daño hepático

como esteatosis hepática, colangitis esclerosante primaria, ci-
rrosis biliar primaria y hepatitis crónica activa se han descrito
en asociación o incluso como única manifestación de la enfer-
medad celíaca del adulto(5,7). En la enfermedad celíaca infantil,
aunque los datos sean menos precisos, parece que la frecuencia
de participación hepática podría ser superponible a la del adul-
to. De 31 niños con enfermedad celíaca de edades comprendi-
das de 5 meses a 9 años, Lindberg et al. encuentran aumenta-
da la aspartato aminotransferasa en 10 casos y la alanino ami-
notransferasa en 11 de los 31(9). Bonamico et al. encuentran
un aumento de la citólisis hepática en el 56,9% de 65 niños con
celiaquía de edades comprendidas entre los 6 meses y los 18
años(10).

En todos estos niños las anomalías hepáticas desaparecen
después de 2 a 8 semanas de régimen de evitación del gluten. 

Cuando la hipertransaminasemia se encuentra en lactantes,
se suele acompañar de manifestaciones digestivas, tales como
anorexia, vómitos, meteorismo y diarrea crónica(6,8).

Maggiore et al. describen en 1986, a una paciente de 11 años
estudiada por elevación asintomática de las transaminasas en cu-
yo estudio pudo objetivarse esteatorrea, retraso de la edad ósea
y atrofia de la vellosidades intestinales(2). En 1993, Vajro et al
publican una serie de 6 pacientes con enteropatía sensible al glu-
ten, diagnosticados inicialmente de hepatitis crónica criptoge-
nética. Hay que destacar en el evolutivo de estos niños, que las
variaciones de las enzimas hepáticas fueron paralelas y aumen-
taron de nuevo con la recaída histológica de la enfermedad in-
testinal(7).

La patogénesis del daño hepático en la enfermedad celíaca
infantil es todavía desconocida. La predominancia de fenotipos
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NOTA CLINICA



HLA B8, DR3 y DR7 encontrados en el 75% de los casos(2,6)

y la frecuencia de enfermedades autoinmunes asociadas a la en-
fermedad celíaca del adulto sugiere un mecanismo autoinmu-
ne. Se ha sugerido también que el paso de substancias tóxicas
a través de la mucosa dañada o la malnutrición o una combi-
nación de ambas podría ser responsable de la afectación hepá-
tica(8).

En la enfermedad celíaca con afectación hepática, el examen
anatomopatológico del hígado pone en evidencia en 2/3 de los
casos lesiones no específicas, tales como aumento de las célu-
las de Kupffer, ensanchamiento de los espacios porta, infiltra-
ciones celulares, esteatosis o necrosis, pero en el otro tercio de
los pacientes se observa lesiones mas severas de hepatitis cró-
nica activa, cirrosis o colangitis(6). El rápido efecto de la dieta
sin gluten indica que el daño hepático es reversible y gluten-de-
pendiente, salvo en los casos asociados a enfermedad autoin-
mune hepática. 

En los últimos años se ha incrementado el diagnóstico de
formas monosintomáticas de enfermedad celíaca en la infancia,
tales como baja talla, retraso puberal, anemia, miopatía asocia-
da a enfermedad celíaca o síndrome nefrótico(2). Esta observa-
ción sugiere que la afectación hepática puede ser la única ma-
nifestación de la enteropatía sensible al gluten y que debe ser
tenida en consideración en la evaluación de hipertransamine-
mia persistente de causa desconocida en el niño, sobre todo
en los niños mayores para presentar la clínica típica de enfer-
medad celíaca.
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