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CASO CLINICO/CASE REPORT
Cefaleia e Doenca Celiaca: O Que Ha em Comum?

Headache and Celiac Disease: What Is in Common?
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Resumo

A doenca celiaca é uma doenga com um grande espetro de manifestagdes, que
vdo muito além da apresentacdo classica, com mé progressado ponderal. As manifes-
tagOes extraintestinais assumem um papel importante na abordagem diagndstica e,
por isso, devem ser reconhecidas. A cefaleia pode considerar-se uma manifestacéo
extraintestinal da doenca ou surgir ao longo da sua evolugdo. Existe um aumento da
prevaléncia de cefaleia nos doentes com doenca celiaca e vice-versa. Apresenta-se
o caso de um menino de 5 anos com diagnéstico de doencga celiaca (estabelecido
no contexto de investigagdo por ma progressao ponderal), que apresentava queixas
de cefaleia episddica e vertigem paroxistica. Discute-se a semiologia do quadro, a
categorizacao diagndstica da cefaleia e dos sintomas acompanhantes, ponderando
o seu caracter priméario ou secundario a doenca autoimune de base.

Abstract

Celiac disease is a condition with a large spectrum of manifestations that goes
far beyond the classic presentation, with poor weight progression. Extra-intestinal
manifestations play an important role in the diagnostic approach and should there-
fore be recognized. Headache may be considered an extra-intestinal manifestation
of the disease or may arise throughout its course. There is an increased prevalence
of headache in celiac disease patients and vice-versa. We present the case of a
5-year-old boy with a diagnosis of celiac disease (established in the context of inves-
tigation for poor weight progression), who had complaints of episodic headache and
paroxysmal vertigo. The semiology of the condition, the diagnostic categorization of
headache and its accompanying symptoms are discussed, considering its primary or
secondary features, in this case to the underlying autoimmune disease.
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Introducao

A cefaleia é uma queixa comum em criancas e ado-
lescentes,' assumindo uma prevaléncia elevada na popu-
lacao geral e sendo caracterizada por variaveis clinicas
muito diversas, de onde resultam varios tipos de diag-
nosticos (de cefaleias primarias a secundarias, o espec-
tro clinico é muito amplo). Pode apresentar-se como
continua, intermitente ou ocasional e associar-se, por
vezes, a nauseas, vomitos ou sintomas neuroldgicos
transitérios. Em criancas, a cefaleia é geralmente be-
nigna, transitéria e com um progndstico favoravel, mas
o aparecimento dos sintomas supracitados pode fazer
com que a expressao clinica de uma entidade dita benig-
na se transforme num evento com impacto muito nega-
tivo no dia-a-dia das criancas e das familias, desde logo
contribuindo para o absentismo escolar e, necessaria-
mente, complicando o relacionamento com os pares.' A
coexisténcia de diferentes tipos de cefaleia pode dificul-
tar um diagndstico preciso.? Ainda assim, é importante
concretiza-lo, pois algumas entidades beneficiam de tra-
tamento especifico, contribuindo para uma importante
reducao da frequéncia das queixas e, naturalmente, para
um incremento da qualidade de vida.?

A doenca celiaca (DC) é uma enteropatia dependen-
te de glaten,? sendo considerada uma doenca autoimu-
ne, desencadeada pela ingestao desse tipo de proteina.*
Tem uma prevaléncia estimada de aproximadamente
0,7%-2% na populacio em geral e 0,4%-1,3% em
criancas.>® Ocorre principalmente no intestino delgado
proximal, em individuos geneticamente suscetiveis.” As
manifestagoes clinicas da doenga variam e podem incluir
desde sintomatologia gastrointestinal tipica a queixas
intestinais minimas, incomuns ou ausentes, havendo
também possibilidade de ocorréncia de manifestagées
extraintestinais® Sintomas neurolégicos podem consti-
tuir-se como manifestacio extraintestinal da doenca’ (os
mais caracteristicos sao a ataxia cerebelosa e as queixas
sugestivas de uma neuropatia periférica),® podendo de-
senvolver-se durante a evolucao da mesma ou ser uma
apresentacdo inicial.* As queixas de cefaleia entre crian-
cas com diagnéstico de DC sédo frequentes, assumindo
uma prevaléncia de 18,3% (95% CI 10,4%-30,2%),
de acordo com uma revisao recentemente publicada’ e
sendo descritas como tendo caracteristicas de enxaque-
ca. Ainda assim, de acordo com os resultados apresen-
tados pelos mesmos autores, em 75% das criangas com

cefaleia, tais queixas melhoram ou resolvem com recur-

so a uma dieta isenta de gldten (o Unico tratamento efi-
caz e disponivel para a doenca de base),* havendo possi-
bilidade de assumir, assim, o diagnéstico de uma cefaleia
associada a uma perturbagdo da homeostasia (a DC,
neste caso), de acordo com a Classificagao Internacional
de Cefaleias, versao 3 (parte 2, capitulo 10)."° As crian-
cas que nao melhoram com a supressao da ingestido de
gliten poderao, de facto, ter uma cefaleia primaria (uma
enxaqueca, dadas as caracteristicas clinicas frequente-
mente reportadas) em concomitdncia com a DC, o que
tem necessariamente outras implicagdes terapéuticas.
Efectivamente, em dois estudos caso-controlo®'' e em
dois estudos de coorte?'? previamente publicados, foi
possivel demonstrar que a associacao entre a enxaqueca
e a DC nao ¢ esplria e, de facto, os individuos que ja
tém o diagndstico estabelecido de enxaqueca apresen-
tam uma prevaléncia de DC superior a que é conhecida
para a populagdo em geral, acima referida (numa anali-
se agrupada de todos os estudos, determinou-se uma
prevaléncia de DC em criancgas ja com o diagnéstico de
enxaqueca de 2,4% [95%ClI 1,5%-3,7%]).°

Por isso, a anamnese cuidada é fundamental, pois
nela radica o sucesso do diagndstico clinico e, neces-
sariamente, da estratégia terapéutica a implementar.
Apresentamos um caso ilustrativo desta situacao, envol-

vendo uma crianca com DC e queixas de cefaleia.

Caso Clinico

Apresenta-se o caso de um menino de 5 anos de ida-
de, com diagnéstico de DC estabelecido aos 2 anos, no
contexto do estudo de uma ma progressao ponderal.
N3o apresenta outros antecedentes patologicos de rele-
vo, mas tem antecedentes familiares de enxaqueca (avé
materna). Foi referenciado a Consulta de Neurologia
Pediatrica por referir queixas descritas como “episédios
de tonturas” com desequilibrio, instabilidade na marcha
e nausea associada, sendo por vezes acompanhados de
vomitos. Alguns destes episédios cursam também com
movimentos oculares anormais, parecendo correspon-
der a um nistagmus horizonto-rotatério, pela descricao
da mae (movimentos nunca presenciados por qualquer
profissional de saide). Estes episédios sao habitual-
mente de curta duracdo, mas a mae descreve alguns
eventos com |-2 horas, em que a crianca fica também
palida. Alguns destes eventos paroxisticos tiveram uma
relagdo temporal muito préxima com queixas de cefa-

leia aparentemente holocraniana, de intensidade forte,
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caracterizada pela crianca como sendo “um tambor na
cabeca” (pulsatil), com clara interferéncia nas suas ativi-
dades ltdicas e condicionando absentismo no infantario.
E também referido pela familia um alivio das queixas de
dor com o repouso, sem haver necessidade de recorrer
a um farmaco analgésico, na maioria das situagoes.
Retrospectivamente, foi esclarecido pela mae que
os eventos paroxisticos caracterizados por desequili-
brio e “tontura” tiveram inicio antes de estabelecido o
diagnéstico de DC. Para além disso, podera ter havido
episodios de irritabilidade e dor referida pela crianca,
em simultaneo ou em diferido, em relacdo as queixas de
desequilibrio, que nunca preocuparam os pais nem mo-
tivaram a procura de ajuda especializada, dado que eram
de curta duracdo e resolviam de forma espontanea ou
apos o repouso. Perante esta histéria, foi aprofundada
a relagao dos sintomas supracitados com a ingestao de
glaten (referindo a mae que, logo apés o diagnéstico de
DC se registou uma ma adesao a terapéutica, havendo
ingestdo de gluten sem o conhecimento dos cuidado-
res). De facto, nunca pareceu aos pais que as queixas
neurolégicas se tivessem modificado (em termos de fre-
quéncia e intensidade) com a alteracdo dietética referi-
da: nem agravado com a ingestao esporadica de gluten,
nem melhorado apds a retirada da referida proteina da
dieta, que mantém com adesao total, neste momento.
Do exame neuroldgico realizado na consulta, desta-
cam-se os seguintes achados: 6tima impressao clinica
(crianca bem cuidada, simpatica e colaborante), sem
alteragdes valorizaveis da linguagem, com fundosco-
pia normal bilateralmente, sem qualquer alteracao dos
movimentos oculares e com pupilas isocéricas e isor-
reativas. Nao se identificaram alteracdes valorizaveis da
sensibilidade da face ou assimetrias faciais neurogénicas;
sem qualquer défice motor ou sensitivo de caracter fo-
cal, a envolver os membros, sendo os reflexos miotati-
cos simétricos e o reflexo cutaneo-plantar em flexao, bi-
lateralmente. Nao se identificaram quaisquer alteracoes
nas provas de coordenacao cinética, sendo o padrao de
marcha normal. Nunca foram referidas pela crianca ou
percecionadas pelos pais quaisquer dificuldades auditi-
vas. Atendendo a normalidade do exame clinico, nao
foi solicitado qualquer estudo complementar, nomeada-

mente por ressonancia magnética.

Discussao
Perante a histéria apresentada, considerou-se como

diagnostico mais provavel o de uma vertigem paroxis-
tica benigna, enquanto sindrome episédio frequente-
mente associado a enxaqueca, na infancia (classificado
em 1.6.2, na ICHD-3).'° Mais ainda, a crianca e a familia
descrevem episédios de cefaleia muito sugestivos de
corresponderem ja a uma enxaqueca. De facto, nao
parece que existam, de momento, quaisquer indicios
de associagao temporal das queixas dolorosas com a
descompensacao da doenga autoimune, a ponto de se
poder invocar qualquer nexo de causalidade passivel de
mudar a orientacao diagndstica para uma cefaleia secun-
daria (nomeadamente associada a perturbacido da ho-
meostasia, como foi anteriormente referido).

Zelnik et al, verificaram que era mais comum a
presenca de manifestagdes neuroldgicas em criangas
com DC, comparativamente aos controlos (51,4% vs
19,9%).8 Outro estudo realizado com 297 criancas re-
portou uma prevaléncia de manifestagdes neurolégicas
em 13,5% dos doentes com DC, sendo a cefaleia/en-
xaqueca a mais comum.” A prevaléncia de cefaleia em
doentes com DC variou entre 9,7%’ e 24,8%.'% Ja no
extremo oposto, em 2 estudos realizados em ltdlia, a
prevaléncia de DC em doentes com cefaleia ja estabele-
cida foi maior relativamente a populagdo pediatrica em
geral (5% vs 0,6%)'? e a populagio geral italiana (2,04%
vs 1,2%).2

No caso clinico em apreciagdo, a DC apresentou-se
de uma forma classica, com ma progressao ponderal.
Ainda assim, num estudo conduzido por Lionetti et al,
em doentes com diagnéstico de DC, a apresentacao
atipica foi mais frequente em doentes com cefaleia con-
comitante, comparativamente com os doentes sem ce-
faleia (52,3% vs 20,5%),'* sendo que, em 12,3% dos
casos, a cefaleia fez efetivamente parte do conjunto de
sintomas (atipicos) que levaram ao diagnéstico de DC.'?

Diferentes mecanismos patogénicos poderao ser
responsaveis pela associacdo entre cefaleia recorrente
e DC. Uma das hipéteses que pode permitir justifica-la
esta relacionada com a ma absorgao crénica, que causa
défices vitaminicos e conduz a uma sintese diminuida de
serotonina.>'2Outra teoria defende que o aparecimento
de cefaleia esta associado a um distirbio do ténus vascu-
lar, induzido pelo compromisso da resposta imunitaria e
pelo consequente desequilibrio na produgao de media-
dores inflamatérios (predominando a sintese de citoci-
nas proé-inflamatérias), causado pela ingestao de gliten,

na DC. A implementacido de uma dieta sem gluten pode
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contribuir para uma melhoria dos sintomas, atuando na
regulacao da imunidade sistémica, permitindo uma me-
Ihor absorcao de farmacos administrados para a cefaleia
e a recuperacgdo da mucosa intestinal.?

Lionetti, Nenna e seus colaboradores verificaram
que, em doentes com cefaleia e diagnéstico de DC,
apés o inicio da dieta sem gluten, havendo boa adesao
a terapéutica, a grande maioria dos individuos reporta
uma melhoria ou resolugdo dos episédios de dor.2%'2 De
facto, este parece ser o principal elemento semiolégico
que permite a distincdo entre uma cefaleia primaria e
uma secundaria, neste contexto, sendo maior a expres-
sao epidemiolédgica da cefaleia secundaria. No estudo
de Lionetti et al,'* em doentes com diagndstico prévio
de DC, a implementacao da dieta sem gliten contribuiu
para uma resolucdo das queixas de cefaleia em 27,3%
dos casos, tendo melhorado de forma significativa 50%
deles. Nos doentes em que as queixas de cefaleia persis-
tiram, foi possivel apurar que 47,6% deles nao aderiram
a dieta sem gluten. No estudo de Nenna e colaborado-
res,? 54,5% dos casos tiveram uma resolucdo completa
dos sintomas dolorosos, enquanto os restantes relata-
ram uma reducao acentuada da frequéncia e intensidade
dos episédios de cefaleia, apdés a modificagao da dieta.

Segundo Sansotta et al, as criangas com DC e com
uma dieta isenta de gliten registam maiores taxas de
resolucio de sintomatologia tanto gastrointestinal como
extraintestinal, quando comparadas com adultos.'* Ainda
assim, a duragdo mais longa da sintomatologia antes do
diagnéstico parece relacionar-se com uma menor proba-
bilidade de alcangar uma resolucao completa das queixas,
apds a implementacdo da dieta sem gldten, assim como
com uma maior dificuldade em aderir efetivamente a die-
ta.!? Por isso mesmo, deve ser enfatizada a importancia
do diagnéstico precoce nestas criangas, tanto mais quan-
do, com frequéncia, o quadro é inicialmente dominado
por sintomas tipicos, de ma progressao ponderal, como
aconteceu com o caso em andlise.

Num estudo conduzido em idade pediatrica, realiza-
do por Rashid et al,'* verificou-se que 54% dos doentes
com DC tém reagobes entre 0,5 a 60 horas (mediana de
2 horas) ap0s a ingestao acidental de gliten, sendo refe-
rida cefaleia em 24%.'"* A persisténcia da cefaleia pode
ser um sinal de ma adesao a dieta sem gluten,'* quando
se considera o seu caracter secundario. No caso clinico
apresentado, a mae referia que a adesao a dieta, logo

ap6s o diagnéstico de DC, nao foi a adequada, havendo

ingestao de gliten sem conhecimento dos cuidadores.
Ainda assim, reforca também que nunca considerou que
este aspecto tivesse qualquer impacto na expressao cli-
nica da cefaleia e dos paroxismos vertiginosos descritos.
Este é um aspecto que consideramos relevante, para
corroborar o caracter primario da cefaleia, tal como ja
referido.

Por fim, este caso reforca um outro aspeto clinica-
mente relevante: assumindo a cefaleia como uma pos-
sivel expressao clinica de DC em idade pediatrica (dita
extraintestinal), o rastreio serolégico da DC pode ser
aconselhavel, como parte da orientacao diagndstica em
doentes com queixas frequentes de cefaleia, particu-
larmente se apresentarem uma fraca resposta ao tra-
tamento analgésico convencional.” A resposta favoravel
a introducdo de uma dieta sem gliten pode ajudar a
corroborar fortemente a presuncao diagnéstica de uma
doenca com ele relacionada. Ainda assim, todos estes
aspectos exigem tempo de observacido e, da parte do
clinico, uma flexibilidade cientifica importante, pois com
o tempo podem surgir outros elementos semiolégicos
que ajudem a modificar (ou nao) a orientagao diagnodsti-
ca inicialmente proposta. ll
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