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RESUMO

Introducdo: A Doenca Celiaca € uma patologia autoimune que afecta o intestino
delgado de individuos com predisposi¢cdo genética. Caracteriza-se por inflamacgao
cronica do intestino delgado. A variabilidade das manifestacdes clinicas da doenca
celiaca € grande. Vai desde sintomas gastrointestinais classicos até formas extra-
intestinais, como anemia ferropénica, dermatite herpetiforme e alteracdes
neuroldgicas, senda epilepsia a mais comum. Embora possam ser usados 0s
marcadores serolégicos no diagnéstico, a biopsia do intestino delgado constitui o
método gold-standard para estabelecer o diagnoéstico definitivo de doenca celiaca. O

Unico tratamento comprovadamente eficaz é a adopcédo de uma dieta sem gluten.

Caso: Doente de 18 anos, sexo feminino, com antecedentes de anemia ferropénica,
transferida para o Hospital de Santo Antdnio por agitagcdo psicomotora, a entrada
encontrava-se prostrada, com discinésias orais, movimentos oculares tipo roving eyes,
mobilizacdo simétrica dos 4 membros, sem sinais de sindrome meningeo. O quadro foi
interpretado como crise convulsiva, tendo sido sedada. Analiticamente, apresentava
anemia, leucocitose e trombocitose. Sem alteragbes na tomografia axial
computadorizada, na puncdo lombar, na ressonancia magnética nuclear e no
electroencefalograma. Os resultados seroldgicos e histoldgicos foram compativeis com
doenca celiaca. O quadro clinico evoluiu favoravelmente ap6s adopc¢édo de uma dieta

sem glaten.

Conclusdo: Neste caso, o atraso no diagnostico de doenca celiaca causou uma
exposicao prolongada ao gliten, que originou um quadro autoimune exuberante, tendo
despoletado uma crise epiléptica. A deposicdo de autoanticorpos anti-
transglutaminase nos vasos sanguineos cerebrais, associada a inflamacéo cerebral e
disfuncdo da barreira hemato-encefalica, deverd ser o mecanismo patofisiol6gico
epileptogénico. A anemia ferropénica, atribuida a dieta, sera consequéncia da
inflamacéo intestinal da doencga celiaca, que causa uma menor absorgdo intestinal de
ferro. Dada a grande morbilidade que o atraso diagnéstico e terapéutico pode originar,
€ da maior importancia alertar a comunidade médica para esta patologia e para as

suas consequéncias mais graves, como a epilepsia.

Palavras-chave: Doenca Celiaca, Epilépsia, Glaten, Anemia, Inflamacéo Cerebral
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ABSTRACT

Introduction: The Celiac Disease is an autoimmune pathology which attacks the small
intestinal mucosa in genetically predisposed individuals. It is characterized by chronicle
inflammation of the small intestine. The variability of clinical manifestations is huge,
from classical gastrointestinal symptoms to extra-intestinal forms, such iron deficiency
anemia, dermatitis herpetiformis and neurologic symptoms, being the most common
the epilepsy. To achieve the diagnosis can be used the serologic markers, even though
the gold standard method is the small intestine biopsy. The only effective-proved

treatment is the adoption of a gluten-free diet.

Case Presentation: An 18-year-old female, with previous iron deficiency anemia,
transferred to the Hospital de Santo Antonio due to psychomotor agitation, presented
at admission prostrated, with oral dyskinesias, roving-eyes-type ocular movements, 4
member symmetrical mobilization and without signals of meningitis syndrome.
Laboratory findings showed anemia, leukocytosis and thrombocytosis. The
computerized axial tomography, the lumbar puncture, the magnetic resonance imaging
and the electroencephalogram were normal. The histological and serological findings

were compatible with celiac disease. The symptoms improved on a gluten-free diet.

Conclusion: In this case, the delay in the diagnosis of celiac disease caused a
prolonged exposure to gluten, causing an exuberant autoimmune reaction which
triggered a seizure. The deposition of anti-transglutaminase autoanticorps around the
brain blood vessels, associated with brain inflammation and brain-blood-barrier
disruption might have been pathophysiological mechanism behind the epileptogenesis.
The iron deficiency anemia, attributed to the diet, might be a consequence of the small
intestinal mucosa, causing abnormal iron absorption. Due to the great morbidity that
diagnostic and therapeutic delay cause, it is of utmost importance to alert the medical

community to this disease and its more serious consequences, as epilepsy.

Key-words: Celiac Disease, Epilepsy, Gluten, Anemia, Brain Inflammation
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INTRODUCAO

7

A Doenca Celiaca € uma patologia autoimune que afecta o intestino delgado de
adultos e criangcas com predisposicao genética. Caracteriza-se por inflamacéo cronica
da mucosa e submucosa do intestino delgado [1, 2].

Epidemiologicamente, a prevaléncia da doencga celiaca mundial varia entre 0,3% e
1,2% [2, 3], consoante as populacdes estudadas.

A fisiopatologia da Doenca Celiaca é complexa, resultando da interaccao de factores
ambientais, genéticos e imunolégicos. O factor ambiental desencadeante é a ingestéo
de glaten, constituido por prolaminas e gluteninas, encontradas em cereais como 0
trigo, a cevada, o centeio e a aveia [3]. Esses péptidos sao resistentes a digestédo
gastrica e pancreatica, e alcangam a lamina prépria do intestino delgado, resultando,
possivelmente, numa sindrome de hiperpermeabilidade intestinal. Em termos
genéticos, cerca de 90% dos doentes expressam moléculas dos complexos major de
histocompatibilidade (HLA) de classe Il DQ2 [3-5] e 5-10% expressam o HLA DQS8 [4-

6]. A auséncia de ambos exclui o diagnéstico de doenca celiaca [1].

Ao contrario do que € comummente pensado, a doenca celiaca é hoje considerada
uma doenca sistémica e ndo apenas uma alteracdo intestinal pura [7]. A doenca
celiaca caracteriza-se também por uma resposta imunitaria anormal aos péptidos que
contém prolaminas e gluteninas [3]. E uma patologia que causa alteracdes histolégicas
intestinais, nomeadamente uma atrofia das vilosidades da mucosa do intestino
delgado, que resulta em alteracbes da absorcao de nutrientes, vitaminas, sais minerais

e agua [3, 7].

A variabilidade das manifestacdes clinicas da doenca celiaca é grande. Os sintomas
podem ter inicio com a introducdo dos cereais na dieta de um lactente ou em qualquer
idade da vida adulta [3, 8]. A apresentacgéo tipica da-se entre os 9 e 0s 24 meses,
manifestando-se através da instalacdo gradual de diarreia, distensdo abdominal,
anorexia, dor abdominal, perda de peso ou vomitos [3, 7, 8]. Podem também
apresentar alteragdes comportamentais, como irritabilidade ou depressdo [9]. A sua
manifestacdo em criangas mais velhas esta relacionada com a quantidade de ingestéo
de glaten [9] e é pautada por sintomas menos evidentes, como nausea, dor abdominal
recorrente, obstipacdo e diarreia intermitente [9]. A doenca celiaca pode ser
diagnosticada pela primeira vez em qualquer idade da vida adulta [1], podendo
assumir uma grande diversidade de manifestagBes clinicas, com remissbes e

exacerbacdes espontaneas frequentes [1]. Ao contrario do que tem sido a principal
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forma de apresentagdo - esteatorreia, meteorismo abdominal e emagrecimento, as
manifestacdes sub-clinicas e extra-intestinais estdo a revelar-se como uma importante
forma de apresentacado inaugural da doenca celiaca [1, 10], representando 50% dos
qguadros clinicos inaugurais [11]. Os sintomas gastrointestinais podem ser fustes e
inespecificos, como dor abdominal, obstipacdo, diarreia, nausea ou anorexia [3, 7],
muitas vezes confundidos com outras patologias. A ma-absor¢éo multinutricional pode
originar condicbes resultantes da depleccdo de nutrientes, como anemia ferripriva ou
osteopenia (por ma absor¢cdo de vitamina D e calcio) [3, 8, 10]. As manifestacdes
extra-intestinais mais predominantes na doencga celiaca sdo a anemia ferropénica [12,
13], diminuicdo da densidade 6ssea [10, 13], dermatite herpetiforme [8, 10, 13],
caracterizada por um rash vesicular pruriginoso presente particularmente nas
superficies extensoras, ou alteracées neuroldgicas, como neuropatia periférica, ataxia
ou epilepsia [8, 13, 14]. Tem sido descrito a sindrome CEC, caracterizado pela

conjugacéao de doenca celiaca, epilepsia e calcificacdes occipitais bilaterais. [11]

O método gold-standard para estabelecer o diagnéstico definitivo de doenca celiaca é
a bidpsia do intestino delgado, que revela auséncia das vilosidades intestinais,
hiperplasia das glandulas das criptas e aumento das células inflamatérias da mucosa
[1]. No entanto, tem-se vindo a generalizar 0 recurso a testes seroldgicos para
diagndstico de doenca celiaca [1, 8], nomeadamente IgA anti-gliagina (AGA), IgA anti-
endomisial (EMA) e IgA anti-transglutaminase (tTG) [1, 8]. A sensibilidade e a
especificidade do doseamente de IgA-EMA € de 90-95% [1]. A dificuldade técnica e o
facto de a transglutaminase ser um autoantigénio para a IgA-EMA levou a que seja
doseada a IgA-tTG para a determinacdo do diagnéstico [8]. Em casos duvidosos, a
exclusao do diagnéstico pode ser feita através da tipagem HLA (HLA-DQ2/DQ8), dado

0 seu alto valor preditivo negativo [3].

O tratamento-base da doenca celiaca € a instituicdo de uma dieta sem glaten [3, 7, 8,
13, 15]. A resposta do organismo a esta dieta varia, mas a maioria dos doentes
melhora consideravelmente [8], podendo mesmo observar-se uma reversdo das
alteracdes histologicas intestinais [16]. Nos casos de doenga mais grave, podera ser
necessaria a restituicho de fluidos e electrélitos, alimentagdo parentérica,

suplementagdo mineral e vitaminica, e esteroides [3, 7, 8].

Alguns autores advogam a realizacdo de biopsias duodenais alguns meses apés a
instauracéo de dieta sem gluten, para permitir monitorizar a regressédo das lesoes,

eficacia do tratamento e, também, dar um reforco positivo ao doente [5].
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O CASO

Doente de 18 anos, sexo feminino, com antecedentes de anemia microcitica
ferropénica, no contexto de alteracdo da dieta nos ultimos 6 meses, restringida a
cereais e leite, sob suplementacdo com sulfato ferroso. Transferida para o Centro
Hospitalar do Porto - Hospital Santo Anténio em Outubro de 2007 por agitacdo

psicomotora.

Nessa noite, tinha sido encontrada pelos pais no seu quarto agitada, queixando-se de
dores abdominais intensas e perda de visdo. A entrada no hospital local mantinha-se
agitada, com discurso incompreensivel, pupilas isocéricas mas simétricas, tendo sido
medicada com haloperidol intramuscular antes de ser transferida. A entrada do HSA
encontrava-se prostrada, com discinésias orais persistentes, movimentos oculares tipo
roving eyes, mobilizacdo espontédnea simétrica dos 4 membros e sem sinais de
sindrome meningeo. Tensdo Arterial: 138/55mmHg, Frequéncia Cardiaca: 106bpm),
sub-febril (Taur — 37,6°C) e com boas saturacdes periféricas (Sato, (com FIO2 de
21%): 99%). Apresentava baixo desenvolvimento estato-ponderal, com perda ponderal
recente (49kg para 45kg, em 6 meses). Sem relatos de historia de diarreia ou vémitos,
traumatismo cranio-encefalico (TCE), convulsGes ou infec¢bes do sistema nervoso
central. Analiticamente, o hemograma revelou anemia (Hb: 7,2 g/dL), leucocitose
(21000/mm?®) e trombocitose (400/mm?); glicemia capilar de 123mg/dL; ionograma:
Na': 140mEgq/L, K*: 3,71 mEg/L, CI: 108 mEg/L, Ca* total: 1,99 mEg/L, Mg?*: 1,24
mEg/L. Foram ainda realizados no servico de urgéncia tomografia axial
computadorizada (TAC), puncado lombar (PL) e ressonancia magnética nuclear (RMN)
gue ndo mostraram qualquer alteracdo patologica. O quadro clinico foi interpretado
como crise convulsiva, tendo cedido apds administracdo de diazepam. Por persistirem
as alteracdes da consciéncia e sinais compativeis com crises parciais complexas, foi
entubada e sedada para proteccao cerebral com midazolam e iniciou perfusdo com

valproato de sédio, tendo sido admitida no Servigo de Cuidados Intensivos 1 (SCI - 1).

Do estudo realizado no internamento nesta unidade, sdo de salientar os valores do
hemograma, com manutencdo dos valores baixos de hemoglobina (7,2g/dL, que levou
a necessidade de transfusdo de 1 unidade de GR), leucocitose (23000/mm?), com
neutrofilia (90%); PCR 57,3; cinética do ferro normal; funcéo tiroidea normais; vitamina
B12 normal (268pmol/L), acido félico baixo (1,7ng/dL); valores de porfirina elevados
(627nmol/24h), pesquisa de 5-ALA e protoporfilinogénio urinarios negativos
(29,3umol/L; 2690umol/L); pesquisa de drogas de abuso (anfetamina, metanfetamina,

antidepressivos triciclicos, barbitlricos, benzodiazepinas, canabindides, cocaina,
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metadona e opiaceos) negativo, antigénios urinérios de legionella e pneunomoccus
negativos. O EEG realizado excluiu a presenca de estado de mal eléctrico dada a
auséncia de actividade paroxistica cerebral.

Por o estudo realizado néo ter permitido esclarecer a etiologia deste quadro, foi pedido
um estudo imunolégico completo, apresentando os valores de IgG anti-gliadina
(12U/mL); de IgA anti-transglutaminase sistémica, bastante elevados (590U/mL) e de
Factor Reutamoide, aumentados (42U/mL). ApOs constatacdo de positividade de IgA
anti-tTG realizou-se Endoscopia Digestiva Alta com colheita de material para estudo
histolégico. Verificou-se em D2 e D3 atrofia das pregas, “scaloping” e padrao em pedra
de calcada. O relatério anatomo-patolégico relatou diminuicdo da altura das
vilosidades, infiltracdo do coérion por leucécitos polimorfonucleares, linfocitos e
plasmdcitos, confirmando, assim, o diagnostico de doenca celiaca. Foi de imediato
instaurado um regime alimentar sem gluten. Dada a severidade do quadro clinico,

optou-se por iniciar corticoterapia em altas doses.

Como intercorréncias durante os 60 dias de internamento no SCI-1, a doente teve
ARDS grave, por provavel aspiracdo no contexto das crises convulsivas, com
necessidade de ventilagdo invasiva prolongada e traqueostomia percutanea; SIRS
persistente com ponto de partida provavel por pneumonia por Pseudomonoas
multissensivel, tendo feito varios ciclos de antibioterapia, com desmame ventilatério
dificil e ocorréncia de pneumotdrax bilateral iatrogénico, com necessidade de
drenagem; trombose venosa profunda do membro inferior esquerdo provavelmente
secundaria ao catéter venoso central na veia femoral esquerda; e tetraparésia de
desuso. Apesar das intercorréncias, teve boa evolucdo a nivel neuroldégico, sem que

tenham resultado sequelas.

Apods melhoria do quadro clinico, foi transferida para o Servico de Medicina Interna e,
posteriormente, para o Servico de Fisiatria, para reabilitagdo muscular. Em Janeiro de
2008, teve alta do Hospital de Santo Anténio, com recuperacéo total do quadro clinico,
medicada com complexo polivitaminico, corticoterapia e aconselhamento a manter

uma dieta sem gluten ad eternum.
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DISCUSSAO

Classicamente, a doenca celiaca é considerada como uma patologia com atingimento
intestinal, sendo que os seus sintomas mais comuns advém da ma-absorcéo
duodenal, como diarreia, esteatorreia ou dor abdominal, com uma variabilidade de
intensidade sintomatica muito grande [3, 7, 8, 13, 15].

A apresentacdo por parte da doente de um quadro de alteracdes neuroldgicas e
convulsdes, aliada a dores abdominais intensas e anemia levou a que o primeiro
diagndstico a ser ponderado tenha sido Porfiria Aguda Intermitente, suportada nesses
dados semioldgicos e nos valores positivos de porfirinas detectados. Como Solinas e
Valadas descrevem, a presenca de sintomas neurolégicos inexplicados, em
conjugacdo com distlrbios gastrointestinais, cardiovasculares ou hematicos, assim
como resultados laboratoriais positivos devem levantar a suspeita de porfiria [17]. Para
confirmar o diagnéstico, foi pedido o doseamento de 5-ALA e protoporfilinogénio,
marcadores mais especificos de porfiria. A negatividade destes valores levou ao
abandono deste diagnéstico.

O estudo imunolégico pedido mostrou resultados elevados de IgA anti-
transglutaminase tecidular (anti-tTG), o marcador serolégico mais sensivel e especifico
da doenca celiaca [15, 18] com valores de sensibilidade e especificidade de 98%]18].
O aumento deste marcador reflecte a existéncia de uma reaccdo imune, tanto inata
como adaptativa, contra a transglutaminase tecidular, uma enzima envolvida no
processo de degradacdo duodenal de um dos componentes do gluten: a glutamina
[15]. Os produtos dessa degradacao activam linfocitos T CD4+ especificos, presentes
na lamina prépria [15]. Poucos complexos de histocompatibilidade major (MHC) 2 tém
a capacidade de apresentar os residuos de glutamina; apenas o HLA DQ2 e o HLA-
DQ8 tém essa capacidade, pelo que todos os doentes celiacos possuem um destes 2,
(o HLA DQ2 expresso por 90% e o DQ8 pelos restantes 5-10% dos doentes [4-6]). A
activagdo dos linfécitos T CD4+ promove a inflamacgdo intestinal e a atrofia das
vilosidades, atravées de lesdo directa da mucosa por accdo de mediadores
inflamatérios e por enzimas secretadas por fibroblastos activados, [4] assim como
através da producéo pelos linfécitos B de auto-anticorpos IgA e IgG anti-glaten e anti-
tTG [15]. Apesar da elevada especificidade dos testes seroldgicos, é necessaria a
realizacdo de biopsia do intestino por EDA. Para além de poder confirmar o
diagnéstico, a biopsia é muito Gtil para o estadiamento das lesGes provocadas pela
doenca celiaca. Essas lesdes localizam-se classicamente nas 22 e 32 por¢gfes do

duodeno, podendo nos casos mais graves atingir a mucosa gastrica ou do ileon.
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Macroscopicamente, a mucosa podera ser normal ou apresentar reducdo do nimero
de pregas circulares, atrofia das vilosidades, fissuras e aspecto em mosaico ou
nodular [3]. Microscopicamente, a identificacéo de linfécitos intra-epiteliais ao longo da
vilosidade ou predominando no topo da mesma, com perda do padrdo normal em
decrescendo, é sugestiva de doenca celiaca. No entanto, o diagndstico histolégico
pode ser dificultado em virtude da distribuig&o focal das lesdes [3].

O resultado anatomo-patolégico confirmou a suspeita de doenca celiaca, tendo sido
iniciada de imediato dieta sem gluten [3, 7, 8, 13, 15]. Este tipo de dieta é a Unica
terapéutica eficaz da doenca celiaca ndo complicada, Geralmente, a melhoria
sintomatica ocorre dias a semanas ap0s a suspensao da ingestédo de gluten, enquanto
gue a recuperacdo da mucosa intestinal podera levar meses a anos [15]. Os valores
de anti-tTG vao também diminuindo com a interrup¢éo da dieta com glaten [15], sendo

efectivamente um bom indicador da adeséo a dieta sem glaten [19].

A dieta realizada pela doente, em particular nos 6 meses anteriores a crise convulsiva,
constituida por cereais e leite, tem de ser necessariamente considerada como o factor
desencadeador de todo o quadro clinico. O valor de gliten que pode ser ingerido por
doentes celiacos varia de individuo para individuo, dado que os seus efeitos estdo
dependentes da susceptibilidade individual ao gliten [20]. No entanto, foi ja tentado
definir qual a quantidade de gluten que pode ser ingerido por um doente celiaco sem
gue provoque agravamento sintomatolégico ou histoldégico. Num estudo, verificou-se
gue a ingestao de 200mg por dia provocou sintomas gastrointestinais evidentes, ao fim
de apenas 4 semanas [20]. Um outro estudo mostrou que a ingestdo de 10 a 50mg de
gluten por dia durante 3 meses provocava agravamento da atrofia das vilosidades e da
hiperplasia das criptas [20]. Uma revisado realizada por Akobeng e Thomas concluiu
gue, apesar de ndo existir nenhum limite que garanta a auséncia de agravamento da
doenca, pode-se considerar que a ingestdo diaria de glaten até 6mg ndo devera
causar alteracOes histolégicas intestinais importante [20]. Podemos, entdo, verificar
gue a ingestdo de gluten pela doente terd sido muito maior do que os valores maximos

aconselhados.

O quadro inicial deste caso enquadra-se nas manifestacdes nédo classicas de doenca
celiaca. Entre elas, podem considerar-se as alteragdes neuroldgicas, nomeadamente
ataxia cerebelosa, neuropatia periférica e convulsbes [2, 14, 15, 21]. Varios trabalhos
tém comprovado a associagdo entre epilepsia e doenca celiaca [11, 14, 22]. A
semiologia da convulsdo assume grande variabilidade, desde sindromes benignos até

epilepsia intratavel [11].

11



Crise Epiléptica na Doeng¢a Celiaca: um case-report

Contudo, o mecanismo patofisiolégico permanece obscuro [23]. Das varias hipoteses
[24] explicativas, a que justificara este caso € o desenvolvimento pela doenga celiaca
de um estado de inflamacdo sistémica ou atingimento imune do sistema nervoso
central. A deteccdo de auto-anticorpos anti-tTG em diversos 6rgaos extra-intestinais
em doentes com doenca celiaca suporta o facto desta patologia ser cada vez mais
considerada como uma doenca sistémica com atingimento de diversos 6rgaos [25, 26],
sendo que o intestino é o mais precocemente afectado. No trabalho de Hadjivassiliou
foram detectados auto-anticorpos anti-tTG na parede muscular dos vasos sanguineos
cerebrais e no parénquima circundante, assim como a presenca de linfécitos,
sugerindo a existéncia de inflamacgdo originada nos vasos sanguineos [25, 27]. O
mesmo autor considera que a presenca desses anticorpos leva a que a barreira
hemato-encefélica perca parte da sua capacidade de separacdo entre SNC e
sangue[25]. Em condicdes fisiolégicas, esta barreira controla eficazmente a entrada no
SNC de células sanguineas e moléculas existentes no soro. Contudo, a inflamacéo
cerebral afecta a permeabilidade da BHE, tanto directamente, através da activacdo de
metaloproteinases ou ruptura das tight-junctions, mediadas por citocinas, quanto
indirectamente, pela promoc¢édo da migracédo de células inflamatérias [28]. O aumento
da permeabilidade causa extravasamento de albumina, que promove a excitabilidade
nos neurénios circundantes através do comprometimento das trocas idnicas celulares
e a sua capacidade de reabsorverem o glutamato [28], assim como causa edema
cerebral [29]. A propria albumina promove a transcricdo nos astrécitos de genes pro-
inflamatérios, aumentando a disfuncéo destes e a inflamacgé&o cerebral [17]. De facto,
verificou-se em modelos animais e humanos que a disrup¢do da BHE, causada por

processos inflamatorios, gera crises convulsivas agudas [29].

A severidade da sintomatologia neurolégica levou a que fosse necessaria sedacéo da
doente para proteccédo cerebral assim como a administracao de corticoterapia em altas
doses. Tém sido descritos beneficios importantes do uso desta terapéutica em
situacdo de crise convulsiva aguda, nomeadamente através da diminuicdo da

inflamacgédo consequente a prépria crise [30].

O elevado valor de Factor Reumatéide verificado é justificado pelo facto de ser
sintetizado no intestino delgado na doencga celiaca, provavelmente associado a

producéo de IgA [31].

A anemia microcitica hipocrémica apresentada pela doente podera também ser
considerada como tendo sido causada pela doenca celiaca. A anemia estd descrita

como sendo a manifestacdo extra-intestinal de doenca celiaca mais comum, em

12
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particular a causada por deficiéncia de ferro: num estudo, 46% dos doentes com
doenca celiaca subclinica apresentavam anemia ferropénica [12]. Num outro estudo,
2,8% dos individuos com anemia apresentavam concomitantemente doenca celiaca
oculta [24]. Existem véarios mecanismos patofisiologicos que podem explicar esta
associacdo. A causa mais Obvia é a diminuicdo da capacidade de absorcao de ferro e
de outros nutrientes, como o acido félico, dado que as vilosidades intestinais sdo um
importante local de absor¢céo desses nutrientes [12]. Podera também ser causada por
aumento de perdas hematicas, tendo ja sido descrito que em aproximadamente
metade dos doentes com doenca celiaca existem perdas hematicas gastrointestinais
ocultas, estando o volume da perda relacionada com a severidade da atrofia intestinal
[12]. Por ultimo, a anemia podera ser considerada consequéncia da existéncia de um
guadro inflamatério intestinal local [12]. Assim, a presenca de anemia ferropénica
recorrente devera ser indicacdo para o despiste de doenca celiaca, dada a elevada
prevaléncia nesta patologia de anemia ferropénica [32], especialmente em mulheres
anémicas em idade fértil [33]. Nao foram detectadas na nossa doente fontes
hemorragicas digestivas ou outras que pudessem explicar a anemia, pelo que a
condicdo anémica devera ser atribuida a menor absorcdo intestinal de ferro. A
normalizacdo dos valores do hemograma foi conseguida através de transfuséo
sanguinea, dado que uma das caracteristicas da anemia secundaria a doenca celiaca

é ser refractaria a suplementacéo oral de ferro [12].

O Uunico sinal “classico” de doenca celiaca apresentado pela doente foi um baixo
desenvolvimento estato-ponderal, nomeadamente baixa estatura. Nos Ultimos anos
tem aumentado o numero de publicacdes relacionando este sinal com a doenca
celiaca, mesmo como manifestacdo Unica, na auséncia de sintomas gastrointestinais.
O diagnéstico de doenca celiaca nessas situacbes estd dependente de um elevado
grau de suspeicdo por parte do clinico [34]. Os numeros de estudos que relacionam
baixa estatura e doenca celiaca ndo sdo homogéneos, variando entre 2,8% [34] e 20%
[35], consoante as populagfes-alvo estudadas. No entanto, estes valores enfatizam a
necessidade de considerar a presenga de doenca celiaca em criangas com baixa
estatura, especialmente quando os valores estdo abaixo do percentil 5 para sexo e
idade [34].
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CONCLUSAO

Apbs andlise rigorosa do caso, torna-se claro que a patologia que afecta a doente é a
doenca celiaca, dado que os sintomas apresentados tém sido descritos como sendo
manifestacdes nao-classicas da doenca celiaca. A evolucdo da doenca de forma
“oculta” originou um quadro auto-imune grave, que culminou numa crise convulsiva,
resultando num periodo de internamento prolongado e com elevada morbilidade para
a doente.

s

O diagnéstico precoce de doenca celiaca é fundamental para que as suas
complicagbes graves sejam evitadas. Para tal, é decisivo um elevado grau de
suspeicdo por parte do clinico, nomeadamente perante individuos com baixa estatura

ou anemia ferropénica recorrente, mesmo na auséncia de sintomas gastrointestinais.

Apesar de ndo estar definida uma quantidade de glaten que possa ser ingerida por
individuos geneticamente susceptiveis sem causar alteracdes sintomatolégicas ou
histolégicas, sé uma dieta livre de gliten assegura que nao haja progresséao patologica
da doenca. Caso assim ndo seja, entre as consequéncias mais graves do quadro auto-
imune estdo as neurol6gicas, nomeadamente as crises convulsivas. O mecanismo
fisiopatoldgico que desencadeia as crises continua sem estar totalmente esclarecido,
mas a deposicao de anticorpos anti-tTG na paredes dos vasos sanguineos cerebrais,
a inflamacéo cerebral e a disfuncdo da barreira hemato-encefalica terdo ai um papel

central.

O diagnéstico atempado da doenca celiaca permite a prevencdo de todas as
consequéncias de uma exposi¢ao prolongada ao gluten, tanto gastrointestinais como
extraintestinais. E por isso importante alertar a comunidade médica para esta patologia
e para 0s seus modos de apresentacdo, homeadamente 0s que causam maior

morbilidade ao doente, como a epilepsia.
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