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RESUMEN

La enfermedad celiaca es una enteropatia por sensibilidad al gluten
de origen autoinmune, considerada clasicamente como enfermedad
exclusivamente gastrointestinal. Posteriormente se han puesto de mani-
fiesto manifestaciones extraintestinales. Un niimero importante de sin-
dromes neurologicos catalogados de idiopaticos al inicio, han sido des-
critos en el contexto de enfermedad celiaca, presentando respuesta total o
parcial tras dieta sin gluten. Se ha descrito asociado a enfermedad celia-
ca un tipo muy caracteristico de calcificaciones cerebrales occipitales,
que a veces forma parte de un sindrome especifico llamado sindrome de
Gobby. Presentamos una paciente con enfermedad celiaca oligosintoma-
tica, que presentaba las peculiares calcificaciones cerebrales que fueron
halladas tras realizacion de una prueba de imagen al presentar migraia
rebelde a tratamiento, y que orientaron hacia su diagndstico. La migraha
mejord sustancialmente tras realizar dieta sin gluten, como en otros casos
descritos en la literatura. EI hecho de que existan manifestaciones neu-
rologicas asociadas a enfermedad celiaca hace posible la reversibilidad
de las mismas tras dieta exenta de gluten.

PALABRAS CLAVE: Enfermedad celiaca. Gluten. Sensibilidad al
gluten. Calcificaciones cerebrales.
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ABSTRACT

Coeliac disease is a gluten sensitive enteropathy, autoimmune in
origin, which has been traditionally regarded as a gastrointestinal dis-
ease. Years later it has been reported an extraintestinal affection. A huge
number of neurological syndromes of unknown cause had been initially
described in association with coeliac disease, with total or parcial
response to a gluten free-diet. A specific kind of occipital cerebral calci-
fications in relation to coeliac disease has been also described, and
sometimes it means the existence of a syndrom called “Gobby’s Syn-
drom”.

We show a patient with a mild unknown coeliac disease, a woman
who had occipital cerebral calcifications in a TAC cerebral, which was
made because of her wild migraine and that it leaded the diagnosis. The
migraine disappeared after a gluten free-diet, like similar cases reported
by literature. The fact of existing neurological symtoms associated to
coeliac diseases opens a therapeutc window of opportunity because they
would repond to a gluten free-diet.
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INTRODUCCION

La enfermedad celiaca es una enteropatia por sensibilidad
al gluten de origen autoinmune, que cursa tipicamente con
malabsorcion de nutrientes secundario a lesion inflamatoria
de mucosa de intestino delgado, y que se caracteriza por
mejoria y resolucion clinica e histologica tras retirada de glu-
ten de la dieta. El diagndstico es clinico y seroldgico y se con-
firma biopsia. El espectro clinico de la enfermedad coeliaca es
amplio y por ello esta entidad se encuentra infradiagnosticada,
sobre todo en pacientes cuyo debut no es el gastrointestinal
habitual, incluso pudiendo debutar con alguna manifestacion
extraintestinal (1). Entre las manifestaciones neuroldgicas
mas frecuentesdescritas en enfermedad celiaca estan ataxia y
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neuropatia periférica, depresion, epilepsia y migrana (2-7). El
hallazgo mas caracteristico en las técnicas de neuroimagen
son las calcificaciones cerebrales (8-11). Describimos una
paciente que cumplia criterios de migrafia con aura visual en
la que, la deteccion de dichas calcificaciones permitid esta-
blecer el diagnostico de enfermedad celiaca e instaurar una
dieta sin gluten, que resolvid las manifestaciones clinicas.

CASO APORTADO

Mujer de 40 afios que presentaba cefalea de 20 afios de evolucion
con caracteristicas de migrafia con aura visual, con una frecuencia de 1-
3 episodios mensuales. La paciente carecia de antecedentes patologicos
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de interés, salvo ocasionales episodios de diarrea. autolimitada desde
su infancia. La exploracion general y neurologica fueron normales. Se
le practicd analitica general incluyendo: hemograma, VSG, coagula-
cion, bioquimica completa con hormonas tiroideas, calcio, fosforo y
PTH, que fueron normales. El ECG y Rx de térax y abdomen se encon-
traban dentro de la normalidad. La TAC craneal con y sin contraste que
mostro calcificaciones occipitalesbilaterales de tipo giriforme (Figs. 1y
2). La RNM de craneo con y sin gadolinio confirmd los mismos hallaz-
gos de la TAC. El EEG fue normal.

Fig. 1. TAC de crdneo que muestra las tipicas calcificaciones occipi-
tales bilaterales de tipo giriformes en una paciente con enfermedad
celiaca.

Fig. 2. RNM de crdneo de la misma paciente.

Dado que la paciente presentaba clinica de diarrea desde la infan-
cia, se practico determinacion de anticuerpos antigliadina y antiendo-
misio que resultaron positivos. Entonces se llevd a cabo biopsia duo-
denal que mostr6 atrofia de mucosa intestinal con hiperplasia de
criptas y aumento del namero de linfocitos presentes intraepiteliales,
estableciéndose el diagnostico de enfermedad celiaca.

Se prescribid una dieta exenta de gluten. Tras varios meses de
seguimiento los accesos diarreicos habfan desaparecido, la paciente
habfa ganado peso y no habia presentado nuevas crisis de migrana.

DISCUSION

Se estima que hasta un 10% de los pacientes con enfer-
medad celiaca desarrollan manifestaciones neurologicas
(2,3). Entre ellas se han descrito: ataxia, neuropatia peri-
férica, miopatia, ataxia conmioclonus, mielopatia, demen-
cia, migrafa, depresion y otras manifestaciones psiquiatri-
cas,epilepsia, sindrome del tanel del carpo, infarto
isquémico cerebral, meningitis, sindromesmielocerebrales
desmielinizantes y degeneracidon cerebelosa (2-7). Las mas
frecuentes manifestaciones neuroldgicas en enfermedad
celiaca son ataxia y neuropatia periférica en una serie (2) y
depresion, epilepsia y migrafa en otra (3). Un namero
importante de sindromes neurologicos catalogados deidio-
paticos al inicio, han sido descritos en el contexto de sensi-
bilidad al gluten, por lo que sesugiere en la literatura la
conveniencia de realizar screening serologico de enferme-
dad celiaca en los pacientes con manifestaciones neurolo-
gicas de origen desconocido (8).

En el caso que presentamos la paciente se encontraba
oligosintomética desde el punto de vista digestivo. El
diagnodstico se sospechd al observar en la TAC craneal
practicada por su migrana las calcificaciones occipitales
bilaterales de tipo giriforme caracteristicas (9-11). Es
sabida la estrecha relacidon de la enfermedad celiaca con
las calcificaciones cerebrales, aunque la frecuencia exacta
no se ha determinado. Se especula que aproximadamente
la mitad de los pacientes con enfermedad celiaca presen-
tan calcificaciones cerebrales (12). Existe de igual modo
una alta prevalencia de enfermedad celiaca en pacientes
con calcificaciones cerebrales (11). La mayoria de pacien-
tes conenfermedad celiaca con calcificaciones cerebrales
presentan ademas epilepsia (2,9-12). En 1988Sammarita-
no es el primero en proponer la existencia de un sindrome
especifico, que incluye calcificaciones intracraneales,
enfermedad celiaca y crisis parciales, tras aparicion de
casos anecdodticos que asocian dichas condiciones (10).
Posteriormente Gobby publica la méas amplia serie de
pacientes con esta triada que tomd su nombre como Sin-
drome de Gobby (9).

La prevalencia de migraha en una cohorte de 388 casos
con enfermedad coeliaca fue 3,1% (5). Lo que podria pare-
cer una asociacion casual no lo es, pues en la mayoria de
los casos la migraha desaparece al instaurar una dieta sin
gluten (4,5), al igual que sucedi6 en nuestra paciente; y ello
sugiere una relacion causal entre la enfermedad celiaca y la
migrafa.

Se han postulado diferentes teorfas sobre la patogenia de
las manifestaciones neurologicas en los pacientes con enfer-
medad celiaca. Un mecanismo seria el déficit de nutricional
vitaminico y de oligoelementos secundario, y otro seria
autoinmune mediante reaccion cruzada de los anticuerpos
contra el gluten con los epitopos de las células de purkinje.
En examenes patologicos se ha hallado infiltrado inflamatorio
perivascular y pérdida parcheada de células de purkinje (2-
4,7,10). El predominio en determinada poblacién (italiana),
sugiere una predisposicion genética (12).

Nuestro propdsito es sehalar la asociacion de calcificacio-
nes occipitales bilaterales y enfermedad celiaca. Ademas, la
posibilidad de que la enfermedad celiaca se asocie a manifes-
tacionesneurologicas como la migrafa, que en principio son
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consideradas idiopaticas, ampliandose con ello el espectro de
presentacion de la enfermedad celiaca clasica, como se hace
hincapié en la literatura.

Esto supone en ocasiones que se trate de manifestacio-
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