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INSTITUTO DE CA=TROEXTEROLOGIA

Enfermedad celiaca

Presentacion de 3 Hermanas*

"or lo= Dires.:
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T. Fracoso ARBELO.*™* E. Sacard Goxgippz""**

Blanen Rabassa, E. e1 al. Enfermedad Celfaca, Fre icn.tm:mt de 3 hermeames, Rev Culs Pl 47

2 1978,

~ prEezentan 3 hermanas carnales con enlermedad celiaea, =Be revisa o literatura medica  on

n al facter hereditario en la misma, destacdndose la incidencia familiar. =z lama 2 fa

atrgwciin sohre da importancia del esindio familiar on esta cntidad,

INTRODUCCION

Fn lpa dltimos afioa en la literatura
midica s¢ han editado alzunas publicacie-
nes acerca de la frecuencia familiar ¢n la
cofermedad celiaca .t #3428

Los distintos trabajos realizados hasta ol
presente permiten afirmar de la existen-
via e un patrén  hereditario del 245
entre padres ¥ hermanos; del 0.29 entre
tizs v tios, v odel 00196 entre primos, por
b que =e considera que la enfermedad
celfaea o3 lrasmitida  gendlicaments  por
un Irazlorng  cangénito  del metabolismo
aque s inducide al preducirze la ingestion
Jdel mluten.

I'n 1939 co Inglaterra, Carter vy cola-
hinadores® estudiaron los familiares de los

Trabajo presentado en la 1 Jormada Pro.
vincial de Pediatria, dicienibre d= 1973, Isla de
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pacientez ¢linicamente confirmados, ¥ to-
maron como base la realizacién de la do-
sificacion  de zraza fecal. pues ain eon
csta época no s¢ realizaban biopsias intes.
tinales. qu: pudieran inclinar a pensar que
existia predisposicion  hersdada para la
aparicion e enfermedad  celinea,

Fz a partir de lo: cxtudios  vealizado-
por Maec Doaaldt en 1965, que s le he
dado gran valor al lactor genético. v e
ha postulado la incidencia familiar en csa
entidad. Fn sos estodios, Wee Dorald 1o
gra realizar por primera vex biopsia= in-
testinales entre un gzrupo de 9% [anilia-
res de 17 pacientes con enfermedad o
liaca, ¥ encontrd las lesiones caracleri-n-
caz de la mucoza en 11 de los i,
incluidos Jos hermanos carnales v los pa-
dres de 6 de oz pacientes, Fatos estudio-
permiticron  conchuir Ja probabilidad e
que 1 hermane entee 100 pudiese presen-
tar enleropatin inducida por ol slutee.

Posteriormente Adnderson repitio la ea-
pericncia v comprobd que existia laoen
fermedad en los hermanos carnales con
sintomas de 7 pacientes. v en los padres
de otros 3 nifes, v halld la estealorrea v



laz alteraciones anatomopatolégicas. por lo
que se destaca que 2 de los 3 padres ha-
bian presemtado sintomas  olinicos en la

infancia.

MATERIAL Y METODO

Nuestro material e=14 representade  por
3 hermanas earnales con sindrome  dia-
Frcieo  cronieo v redardo pundoeﬁlalurnl.
de 608+ D ahos respeetivamente, del sexo
femening e lus que =e demostrd  existir
una eofermedad celiaca.

Dwsde ol punte de vista olinico 0 les
realiad historia on la que = deslacan sos
disrveas crdnicas. Fotre los andlisis rea-
lizados = hizo hemograma, eritrozsedimen-
Lwcion, proteinas totales v Traccionadas,
hevrs Tecales  seriada=,  electroloresis  de
proteinas. hicrre  sérico.  drenaje biliar,

reclosrapia con |'.'|.-[m.1lu e mneoxa rectal,

e inmunoelectroforesi= de proteinas,
Se les reabizavon las siguientes pruchas
de abeorcidn:

1. D=xilosa en orina. administrandose-
Iex 5 g del monozacarido. previo ayu.
no de 10 horas, con recoleccion de
orinaz durante 5 horas. Se considerd
aormal una cxerecidn por encima
del 25%: .7

2. Test del lipiodol, con adminiztracion
de la solucidn de iodo zegin el peso
del paciente; s recolectd la oring
durante 6 horas. a partiv de las 12
horas de la ingestion del lipiodol,
vy se considerd normal la dilucién
por encima de x4

4. Dosificacion de grasas en heees fe-
vales, por el métado de van de Ka
mer, para lo que se recoleclaren las
heces durante 3 dias; ze interpretd
como cstealorred anle dia excrecidn
de mis de 5 pramos de grasa.”

Ademas:

Ry de transito intestinal para deter-
minar la presencia de los patrones
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de  malabzorcién v HRx de huese

largos.
— Biopsia de yeyuno para estudio ana
tomopatolégico.
Casnistica

Caso 1: M.PAL HC 013532, de Ja ranm
Fanca, sexo lemenino, v 6 afoz de edad:
hija tercera del sezundo matrimonio Je
la madre, procedente de una Tamilia oo
la que no hay antecedentes de paiolozia
dizestiva, ¥ en especial diarreica oo Lo
padres, abuecles, tios, tanto malernos coam
paternos, Con una talla de 107 em v own
peso de 2005 kg, Historia de retardo pon-
docziatural desde la laetancia, econ diarrea-
desde hace afo ¥ medio, con deposiciones
voluminosas, liguidas, amarillentas, (i
das ¥ grazozaz, que evolucionaron por ori:
siz, asociada a veces a vomitos v anoresia:
presenta un abdomen muy globuloso. v
picl dspera y pelo ralo. La hemoglohing
era de 10 g %, con 3 gammaz en ol
hierro sérico, hematderito de 38 vol: pr-
teina totales 6,9 g % con dizcreta hiper
gammaglobulinemia (23,4%:) ¥ la inmu
noglobulina G elevada.

Se encuentra una d-xilosa en orina e
1.6 % de excrecion, con cstealorea o
laz grasas de heces fecales v ol lipimbil
con ausencia de jodo en orina. La biopsia
de vevuno econ aplaramiente completn de
la mucoza yeyunal. En el tramsito inte
tinal s¢ encontré edema de los plicgwe.
fragmoentacién, mowlage, azas  dilatada-
relardo en el tranzite v colon dilatade: oo
los huesos largos: lineas de detencion
crecimiento, vsteoporosiz v seudomadilun:
ifigs. 10203, 1),

Caso 2: MM, HC 014441, de la raz
blanca, sexe femenine v 9 afos de cdad,
es la primera hija del matrimonio de i
ferencia, con una talla de 117 cm v un
peso de 21 kg. Historia de diarreas desde

R.C.P.
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Fiz, 1. Caze & MWW, e 0w yle cind
Ne apreeian el alsfonien promincete a0 e ples
pelarrieas,

Fig. 2—Riopsia dc yeyune del case 1. S ebscrea aplanamicnio coregdene de it
ot vevimal,
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Fig, 3-—Rﬂ'ﬂ‘jﬂn'ﬂxfﬂ del  rrdnsive  intesting’  del
case I; obsérrese fragmentacicn, edema de los
pliegues v moulage,

laee 2 aiios en nimero de 2 a 3 diarias
vosiv aumentar de peso; presenta un oabe
domn globuloso, paniculo adiposo dismi-
nnide, ¥ pelo fragil. Se halla en las prue-
o~ nma dexilesa de 13% de exerecidn.

con an=encia de lipiodol en orina. estea-

tonrea marcada en la dosificacion de grasas
el fecalss v oen una biopsian e
vestie, una disminucion  intenza de las
vellisislades intestinales, En I radiolosia,
o teansilo inlestinal con edema de los
plicene= imagen on nevada, segmentacidn,
rteidoze v imagen en segmentacién tran.

“ilent bt '”_:-. A e 5. &),

Cano S0 (LPAL de # abos de edad.

sena femenine, vaza blanca; os la segunda

a del referide matrimonio materno, y

234

Fig. 4.—Radiologia de huesos largos del cose I
s¢ aprecian of seudomedelung ¥ fa osteoporosis

fue estudiada en el hospital “A. A, Ala
Hi™ (10 200517), con historia de diaras
desde los 5 afios de edad, que fueron diag-
nosticadas como una enfermedad oeliaea
hace 3 afios. En esa oportunidad teania un
prao de 15 kilos vy una talla de 75 om,

La hemoglobina era de 10,6 g 96 : hema
ticrito de A0 vol %, proteinas totales Jv
149 %6 con 3.5 do serina v L e gl
bulina: mediante una biopsia de vevun
¢ comprobaron  vellosidades  aplanadss,
vortas v anchas, la que se repilid 3 i
después v presenté mareada atrofia e
lax vellosidades (fig. 9).

En lasx trex hermanas se suprimio o
cluten en la dicta con una respuesla sa
tisfuctoria, principalmente en cnanto a las
diarrcas,

R.C.P.
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Fig., S—Case 2, MPNM. de 9 afos de edad,
con albdomen prominente y pies plaros,

Fig. 6.—PBiopsia de yeyuno del caso 2. Se observa disminucidn intensa de fas 1olfo-
sidades intestinales,

R LGB, g
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Fig. 7.—Radiofogie del trinsite intestinal  del Fig. 8.—Radiolegia del prdnszite intestinal &
casg 2: ose obsereg of sigea de moulage, case 2! obsérvese edema de los pliegues fner
tinales,

Fig, v—Riopsia de yeyune del case 3. Presenta marcada anofia de las yellosidades
ingestinales
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COMENTARIO=S que s¢ informa en noeslro pais: el 1o

: sivve para alertar al cstudio Tamiliar on
S presentan Lres hermanas carnales con pe i

sindrome  diarreico erénico. retardo pon- toda enteropatia inducida por ol zluten.
doctatural  producido por una  enferme- ¥ para procurar su investigacion exhans-
dad eclien: csta incidencia familiar o= tiva. va que pucden existir familiares al'e:
pren frecuente, va que es la primera vei gados come porladores de esta entidad,

=TAMMARY

Klares Kabaz-a, E.. ¢t al. Celige discase. A report of 3 sisters. Rev Cub Ped 47: 2, 1975
Three =ib sisters with celiac discase are presented. Medical literature in relation Lo its heredi-
tary facte: is reviewed and familiar incidence §s =icesged. The significance of familiar stoely in
thi= entity is pointed out,

RE=UME

ares Rabassa, E. et al. Waladic cosfigque. A propos de 3 socers. Rev Cub Ped. 47: 20 1975,
Il <"agit de 3 socurs consangunines a_anl la maladie cocliagque, On revise la liverature médicale

en rapport aves Ie factzur hdrdditaire de cetie entite. et on souligne Vincid snee familiale. ani-
rand Pattention sur et aspect.

PE3XME
M& Pﬂff“cf‘??éﬁf?ﬁ. EpOHONOAOCTHAA BOJME3HB. [[pemcTaBicHMe 3 SecTéD.
NpercTARAADTCA 3 cecTPHE ¢ JOPEIEHOOOAOCTHOR 3&dodeBadnl.PaccMaTpEBASTCA

ARTE cBAZaHMHOR ¢ HacJaemcTEocHHMM GaKTOpOM @ OONMEPKEBACTCA ceMef
Hoft ‘Eg;?fgum. OdpamacTcA BHEMAANE Ba SHaY9eHHe AByYCHEE CoMH OpH sadoge-

BAHMM.
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