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Enfermedad celíaca no
respondedora: crisis celíaca vs.
enfermedad celíaca refractaria
con respuesta a corticoides

Non-responsive coeliac disease: Coeliac crisis
vs. refractory coeliac  disease  with  response to
corticosteroids

La  enfermedad  celíaca  (EC) es una  enteropatía  inmunome-
diada,  desencadenada  por la  ingesta  de  gluten  en individuos
genéticamente  predispuestos,  que  cursa  con distintas  mani-
festaciones  gastrointestinales  y  sistémicas1.  La  mayoría  de
los  pacientes  responden  a la  dieta  sin  gluten  (DSG),  pero  hay
una  proporción  de  pacientes  que  cursan  como  EC  no  res-
pondedora,  siendo  la principal  causa  el  mal  cumplimiento
de  la  DSG2. Con  menor  frecuencia,  la  falta  de  respuesta
se  debe  a  una  enfermedad  celíaca  refractaria  (ECR)3.  La  cri-
sis  celíaca  (CC)  es  una  complicación  rara  y potencialmente
mortal  de  la  EC4.

Mujer  de  63  años  con  antecedentes  de  hipertensión  arte-
rial  e hipertiroidismo,  en  tratamiento  con carbimazol  y
torasemida.  Presentó  un  ingreso  hospitalario  por  diarrea
crónica  con  cuadro  de  malnutrición  grave  y episodio  de
manía  psicótica  orgánica  secundario  a EC  (diagnóstico  con-
firmado  mediante  biopsia  intestinal  compatible  con  Marsh
3a  y  anticuerpos  anti-transglutaminasa  tisular  de  tipo  IgA
[AATGT-IgA]  positivos:  45  U/ml  [valor  normal:  <  20  U/ml]),
que  respondió  clínica  y  analíticamente  a la DSG  (AATGT:
2  U/ml  a  los  2  meses  del episodio).  A  los  3  meses  del diag-
nóstico  reingresó  por  psicosis  disociativa  y  diarrea  grave
de  rápida  progresión,  con  datos  de  desnutrición  calórico-
proteica,  alteración  electrolítica  y  déficits  vitamínicos,  pese
a  realizar  un  buen  cumplimiento  de  la  DSG.  Se  descartaron
infecciones  intestinales  (coprocultivos  negativos  y  cultivos
para  virus,  bacterias  y  micobacterias  en  muestra  de tejido
intestinal  negativos).  Se  determinaron  los  AATGT  al ingreso,
siendo  positivos  a  títulos  bajos  (25  U/ml)  y negativizán-
dose  al  quinto  día de  ingreso  tras  DSG  (9 U/ml).  El estudio
genético  fue  positivo  (HLA-DQ2)  y  las  biopsias  intestinales
mostraron  atrofia  de  mucosa  (Marsh 3b  en  yeyuno  y  Marsh
3c  en  duodeno).  Durante  el  ingreso,  la  paciente  precisó
transfusión  de  hemoconcentrados,  reposición  electrolítica  y

nutrición  parenteral.  Tras  un mes  sin  respuesta  a  la  DSG,  la
paciente  desarrolló  una  neumonía  con insuficiencia  respira-
toria  grave,  que fue  tratada  con levofloxacino  y  linezolid,  así
como  corticoides  endovenosos  (metilprednisolona  1 mg/kg),
tras  lo cual  se  constató  una  excelente  respuesta  tanto  de  la
sintomatología  respiratoria  como  de la digestiva.  Al alta  se
realizó  una  pauta descendente  progresiva  del  tratamiento
corticoideo,  con  buena  respuesta.  Tras  un  año  de  segui-
miento  y buen cumplimiento  de la  DSG,  la  paciente  se
encuentra  asintomática  con AATGT  negativos  (2  U/ml).

La  EC  no  respondedora  es definida  como  aquella  que  no
responde  tras 6-12  meses  a la  DSG5. Hasta  un 10-20%  de
los  pacientes  con EC  desarrollan  una  EC  no  respondedora2,
siendo  el  incumplimiento  de la  DSG  la principal  causa  de
falta  de respuesta3.

Los  AATGT  se  suelen negativizar  tras  un tiempo  varia-
ble  de la DSG.  Sin  embargo,  pueden  permanecer  positivos
hasta  en  un 20-30%  de los pacientes  con ECR  a pesar  de  un
buen  cumplimiento  de la  DSG3,6. En  nuestro  caso,  la  paciente
presentó  AATGT  positivos  a  títulos  bajos  al  ingreso,  lo cual
podría representar  un  falso positivo  o contaminación  con
mínimas  cantidades  de gluten.  Llama  la atención  la  rápida
negativización  de los mismos,  dado  que  los  niveles  de  anti-
cuerpos  habitualmente  disminuyen  de forma  gradual  tras
retirar  el  gluten  de la  dieta  (vida  media  de 6 a 8 semanas)7.
Estos  niveles  dispares  en  un intervalo  de tiempo  corto  gene-
raron  confusión  en  el  diagnóstico.

Ante  la  sospecha  de contaminación  con  mínimas  cantida-
des  de gluten  se  podría  plantear el  diagnóstico  diferencial
con  una  CC.  La CC  es  una  forma  de  presentación  fulminante
de  la EC,  habiéndose  descrito  muy  pocos  casos  en  pacien-
tes  adultos.  Se define  como  un inicio  agudo  o  de rápida
progresión  de  los  síntomas  gastrointestinales  atribuibles  a
la  EC,  que  requieren  hospitalización  y/o  nutrición  parente-
ral  junto  con  al  menos  2 signos  objetivos  de desnutrición,
deshidratación  o  desequilibrio  electrolítico4. Los  AATGT  en
esta  entidad  normalmente  presentan  títulos  altos,  ya  que  la
mayoría  de pacientes  que  presenta  una  CC  no  tenían  un diag-
nóstico  previo  de  EC  y, por tanto,  no  realizaban  DSG,  aunque
otros  pueden  desarrollarla  tras  el diagnóstico,  cuando  no
cumplen  con  una  adecuada  DSG4,8.  El tratamiento  de  la CC
es  la DSG,  pero  algunos  pacientes  requieren  esteroides4.

Por  otro  lado,  ante  la  posibilidad  de que  los  AATGT
positivos  inicialmente  podrían  haber  sido  un  falso  positivo,
por  ser negativos  a  los  pocos  días,  se planteó  el  diagnóstico
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diferencial  con  la  ECR, tras descartar  otras  entidades
como;  esprúe  colágeno,  esprúe  tropical  y  sobrecrecimiento
bacteriano,  entre  otros9,10.

La  ECR  se define  como  la  persistencia  de  atrofia  vellosi-
taria  y malabsorción  clínica  que  no  responden  a la DSG. La
refractariedad  puede  ser primaria,  si  el  paciente  nunca  res-
pondió  a  la  DSG,  o  secundaria,  si  presentó  una  respuesta
inicial5,10.  Es  una  entidad  poco  frecuente  (1-1,5%  de los
pacientes  con  EC)2. Se  puede  distinguir  entre  la ECR  tipo
I  y  tipo  II.  La  ECR tipo  II  se  caracteriza  por presentar  célu-
las  T aberrantes  a  nivel  intestinal,  y  estar asociada  con  una
mayor  mortalidad  que  la tipo  I (56  vs.  7% a  los  5 años),  debido
en  gran  parte  a su riesgo  de  desarrollar  linfoma  intestinal
de  células  T6.  Con  respecto  al  tratamiento,  los esteroides
mejoran  transitoriamente  los  síntomas  clínicos  en  la  mayo-
ría  de  pacientes,  pero  rara  vez se  logra  la normalización  de
la  mucosa  intestinal  y en  la  mayoría  de  los  casos  se observa
una  dependencia  a los  mismos3,9.

El  espectro  de  los  trastornos  relacionados  con  el  gluten
constituye  un conjunto  de  enfermedades  complejas  y  con
límites  no  siempre  definidos.  En  nuestro  caso,  tras haberse
descartado  otras  causas  de  EC  no  respondedora  y  en  el
supuesto  de  que  el  AATGT  inicial  hubiera  sido realmente
negativo,  se planteó  el  diagnóstico  diferencial  con  la  ECR.
Sin  embargo,  ante  un  AATGT  inicialmente  positivo  junto  con
la  excelente  respuesta  a los corticoides  y, sobre  todo,  el  no
haber  presentado  recaídas  tras  la suspensión  de  estos,  hace
de  la  CC  un  diagnóstico  más  probable.
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Metástasis a duodeno de cáncer
renal de células claras con
patrón  sarcomatoide: reporte
de  caso

Duodenal metastases from sarcomatoid  renal
cell carcinoma:  Case  report

El  cáncer  renal  constituye  el  3%  de  todas  las  neoplasias.  Al
momento  del  diagnóstico,  el  25%  de  los  pacientes  presen-
tan  metástasis,  elevándose  hasta  el  51%  en los  pacientes
con  nefrectomía1. La presencia  de  metástasis  en  el  tubo
digestivo  se presenta  entre  el  0,2-0,7%2.  Son pocos  los casos
reportados  con  metástasis  de  cáncer  renal  a  duodeno,  siendo
la  minoría  en  mujeres.  La  histología  más  común  de  estas  neo-
plasias  son  las  células  claras  con  un 75-85%,  teniendo  como

variante  el  tipo  sarcomatoide  asociado  a mal pronóstico3.
No  hay  casos reportados  de metástasis  duodenales  de  cán-
cer  renal  de células  claras  (RCC)  con patrón  sarcomatoide,
siendo  este  el  primero  presente  en una  paciente  de  48  años
que acude  a  urgencias  por sangrado  del  tubo  digestivo.

Mujer  de 48  años  de edad  con antecedente  de  exposi-
ción  crónica  a humo  de leña  200  h/año,  hipertensión  arterial
de 7  años  de evolución  y nefrectomía  un  año  previo  a  su
ingreso  por carcinoma  RCC  con  patrón  sarcomatoide.  Acude
por un  cuadro  de una  semana  de evolución  caracterizado  por
dolor  en epigastrio  urente  y transfictivo,  hematemesis  y
melena.  A su ingreso  presenta  hipotensión,  taquicárdica,
febril.  Su analítica  de ingreso  reportaron  hemoglobina
de 6,5  g/dl,  trombocitosis  de  797 ×  103/mm3, leucocito-
sis de  14,7  ×  103/mm3 con  neutrofilia  de 12,9  × 103/mm3

y  elevación  de la  proteína  C  reactiva  de  27,8  mg/l.  Se
realizó  una  tomografía  computarizada  (TC)  de abdomen,
reportando  una  masa en  segunda  porción  de  duodeno,  de
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