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Resumo A doenca celiaca é uma enteropatia autoimune cronica, relativamente frequente,
despoletada por um agente ambiental (gliadina, componente do glaten), num individuo gene-
ticamente predisposto. Estudos sugerem associacdo da doenca celiaca com outras patologias
autoimunes, mais frequentemente diabetes mellitus tipo 1, tiroidite autoimune, hepatite autoi-
mune e sindrome de Sjogren. Estao descritos 12 casos de associacao de doenca celiaca e pUrpura
trombocitopénica imune. Relata-se o caso de uma doente de 24 anos com doenca celiaca
desde a infancia a quem foi diagnosticada pUrpura trombocitopénica imune, coincidente com
a reintroducao de gluten na dieta, sugerindo a existéncia de um mecanismo imune comum.

© 2014 Sociedade Portuguesa de Gastrenterologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos os
direitos reservados.

Immune thrombocytopenia purpure and celiac disease: Casualty?

Abstract Celiac disease is a relatively common, chronic autoimmune disease, triggered by
the environment (gliadin, a gluten compound) in a genetically predisposed patient. Some case
reports and small series describe the association between celiac disease and others autoimmune
disorders, mainly type 1 diabetes mellitus, autoimmune thyroiditis, autoimmune hepatitis and
Sjogren syndrome. In the literature, there are 12 reports of an association between celiac
disease e immune thrombocytopenic purpura. We report a case of a 24-years-old woman with
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celiac disease since childhood, which developed immune thrombocytopenic purpura with the
reintroduction of a gluten diet. We propose that the coexistence of these two disorders suggests
a common immune mechanism.

© 2014 Sociedade Portuguesa de Gastrenterologia. Published by Elsevier Espafa, S.L. All rights

reserved.

Introducéo

A doenca celiaca (DC), com uma prevaléncia de 0,5-1%,
é uma doenca autoimune caracterizada por inflamacao da
mucosa do intestino delgado com hiperplasia das criptas e
atrofia das vilosidades.

Pode ser classificada de diferentes formas: 1) classica
com sintomas e sinais sugestivos de ma absorcao de nutri-
entes, associada a atrofia das vilosidades e com resolucoes
clinica e histologica apos dieta isenta de gliten entre pou-
cas semanas a alguns meses; 2) atipica em que prevalecem
as queixas extraintestinais, embora a maioria dos pacientes
apresente lesao grave da mucosa do intestino; 3) assintoma-
tica ou silenciosa clinicamente, embora existam alteracoes
da mucosa intestinal; 4) latente com sintomas minor ou
assintomatica e sem alteracoes intestinais mesmo com dieta
com gliten.

Nao se conhece a sua etiologia, sabe-se, no entanto, que
é mediada por fatores ambientais, genéticos e imunoldgicos.

Em relacao aos primeiros existe uma associacao evidente
entre a DC e a gliadina, componente do gliten presente no
trigo, na cevada, no centeio e, em pequenas quantidades,
na aveia.

Quanto a componente genética ha uma predisposicao
familiar (incidéncia até 10% em parentes de primeiro grau);
a sua incidéncia varia amplamente em diferentes grupos
populacionais e esta associada aos haplotipos HLA DQ2 e
DQ8'.

Fatores imunologicos também estao implicados na DC,
com envolvimento dos sistemas imunes inato e adquirido?.
Por um lado, constata-se a presenca de anticorpos séricos
(IgA antigliadina, IgA antiendomisio e IgA antitransgluta-
minase tecidual), embora ndao se saiba se sdao primarios
ou secundarios a lesao tecidual; por outro lado a existén-
cia de péptidos da gliadina que interagem com células T
especificas (parece haver semelhanca entre esta proteina
e alguns microorganismos entéricos), da qual resulta uma
reacao imunoldgica cruzada com consequente lesao tecidual
intestinal3. E também de salientar que a remissdo histolo-
gica, clinica e sérica apos corticoterapia, mesmo se o doente
continuar a ingerir glten, apoia a existéncia de um compo-
nente imunologico.

A DC estd associada a multiplas doencas autoimunes
nomeadamente a diabetes mellitus (DM) tipo 14, tiroidite
autoimune®’, doenca de Addison®, hepatite autoimune’® e
doencas reumatoldgicas'®, embora ndo se conheca clara-
mente o seu mecanismo subjacente.

Numa revisao da literatura apenas estdao descritos
12 casos de associacao entre DC e purpura trombocitopénica
imune (PTI)"-22 e um caso de sindrome de Evans?3.

Descreve-se o caso de uma doente de 23 anos com o diag-
nostico clinico e histologico (bidpsia do intestino delgado) de

DC desde a infancia e que cumpriu dieta sem gluten até aos
16 anos. Apos a reintroducado de gluten é feito o diagndstico
de PTI.

Caso clinico

Doente do sexo feminino, 24 anos, com antecedentes de DC
desde os 9 meses de idade e PTI diagnosticada aos 16 anos
(plaquetas 19.000 x 10°/1), coincidente com a reintroducao
de gluten. A doente teve a iniciativa de retomar a dieta com
gliten com inicio de esteatorreia, perda ponderal e astenia.
Aquando do diagnéstico de PTI, retomou a dieta isenta de
gliten e foi medicada com prednisolona 1 mg/kg/dia, com
desmame progressivo, em associacao com azatioprina, com
excelentes respostas clinica e laboratorial. Manteve defla-
zacorte 6 mg/dia, como dose de manutencao.

Por autoiniciativa suspendeu a corticoterapia em janeiro
de 2008, mantendo dieta isenta de gliten, e em abril do
mesmo ano iniciou a toma de diclofenac por queixas algi-
cas secundarias a hérnia discal lombar, com aparecimento
de petéquias, equimoses e bolhas hemorragicas na mucosa
jugal. Da investigacao complementar destaca-se a presenca
de trombocitopenia (2.000 x 10¢/1). Medicada com pulsos
de metilprednisolona (1.000 mg durante 3 dias), seguida de
prednisolona 1 mg/kg/dia, a qual se associou gamaglobulina,
por auséncia de resposta. Posteriormente, foi submetida a
esplenectomia (3 bacos acessorios), com normalizacdo da
contagem plaquetaria, mantendo deflazacorte 6 mg/dia e
dieta sem gluten, sendo seguida regularmente em consultas
de gastroenterologia e medicina interna.

Discussao

A DC tem sido associada a varias doencas autoimunes, mais
frequentemente DM tipo 1, tiroidite autoimune, hepatite
autoimune e sindrome de Sjogren.

A associacdo de DC com DM tipo 1 esta bem estabelecida.
A prevaléncia de DC em adultos ou criancas com DM tipo 1
oscila entre 4,4-11%%* e em 90% dos casos o diagndstico de
diabetes precedia o de DC. A fisiopatologia desta relacao nao
estd completamente esclarecida. Estudos genéticos mos-
tram que ambas as patologias partilham semelhancas nos
haplotipos bem como noutros «loci» genéticos, sugerindo a
existéncia de um mecanismo autoimune.

A ocorréncia entre DC e patologia tiroideia também se
encontra bem documentada. Existe uma maior prevaléncia
de tiroidite de Hashimoto e de doenca de Graves em pacien-
tes com DC, embora o contrario também se verifique, sendo
a DC o distUrbio autoimune mais frequentemente associado
a tiroidite autoimune.
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Luft et al. reportaram uma prevaléncia de DC nos doentes
com patologia reumatica: 12% na sindrome de Sjogren; 7%
na esclerose sistémica; 6% no lUpus eritematoso sistémico e
2% na artrite reumatoide'®.

Mais estudos prospetivos sdao necessarios para esclare-
cer arelacao entre estas entidades, assim como o potencial
efeito da dieta sem gliten nessa associacao.

Estdo descritos 12 casos de associacdo entre DC e
PTI""-22incluindo um caso de uma paciente jovem com uma
combinacao Unica de 7 doencas autoimunes'’.

O primeiro caso descrito de associacao entre DC e PTI
data de 1981, relatando uma crianca com deficiéncia de IgA,
DC, PTI, tiroidite autoimune e anemia perniciosa''.

Trombocitopenia associada a DC tem sido descrita em
associacado com queratoconjuntivite e coroidopatia, suge-
rindo uma fisiopatologia autoimune'?'3.

Em 1996 foi publicado o primeiro caso de associacao
entre DC, PTI e hepatite granulomatosa'® e em 2003 foi
descrita a associacao de DC, PTI e miosite de corpos de
inclusao’, sugerindo a existéncia de predisposicao genética
para disfuncao imune nesses doentes.

Pensa-se ainda que a prevaléncia de doencas autoimu-
nes em pacientes com DC esta relacionada com a duracéo
de exposicao ao gluten. Tem sido investigado o efeito da
dieta sem glUten na incidéncia e prognostico de inimeras
patologias autoimunes?’.

Ventura et al. estudaram 90 doentes com DC e verifi-
caram que a prevaléncia de anticorpos relacionados com
DM tipo 1 e com patologia tiroideia, na altura do diag-
nostico, era de 11,1 e 14,4%, respetivamente, e que apos
2 anos de dieta sem gliten estes anticorpos séricos haviam
desaparecido?®.

Um estudo realizado em Franca demonstrou que a inci-
déncia de patologia autoimune foi menor no grupo de
doentes com o diagnostico de DC que cumpria dieta sem glu-
ten, comparativamente com o grupo que nao efetuava dieta,
numa proporcao de 5,4/1.000 vs 11,3/1.000 doentes/ano?’.

O interesse deste caso esta relacionado nao s6 com a
associacao rara entre DC e PTI, mas também com o apareci-
mento de PTI apos reintroducao do gliten. Nao foi possivel
avaliar isoladamente a resposta dos valores plaquetarios
apenas com dieta sem gliten, dada a urgéncia em iniciar
corticoterapia, face a gravidade do quadro clinico.
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