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1l calvario di una bambina che trova anche la forza, come dice la conclusione del contributo, di illustrare i rapporti tra malattia celia-

ca e altre malattie autoimmuni.
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Nella storia di Emanuela: una dermatite atopica nei primi anni di
vita e una oculorinite con sensibilizzazione alle graminacee. La
madre soffre di una tiroidite autoimmune e il nonno di un’ulcera
duodenale Helicobacter pylori (Hp) positiva.

Emanuela ¢ stata sempre “magrolina”, con una crescita prepu-
berale in statura intorno al 25° centile, e un peso al 5° centile. A
9 anni uno screening sierologico per la celiachia (EMA e AGA)
¢ risultato negativo.

A 10 anni e 4 mesi compaiono anoressia e calo ponderale di cir-
ca 1,5 kg. Un mese dopo, nel contesto di un episodio simil-virale
con febbricola, scariche semiliquide e vomiti ripetuti, Emanuela
ha ematemesi e melena con moderata deglobulizzazione (perde
circa 2 g di emoglobina). L'endoscopia digestiva, in urgenza, mo-
stra una gastrite acuta severa del corpo e del fondo gastrico. Il p¢
loro é diffusamente edematoso e coperto di microerosioni. Inci
dentalmente viene ritrovato un duodeno liscio e senza pliche. Il
quadro istologico € quello di una gastrite acuta ulcero-necrotica
Hp-positiva, con una mucosa duodenale con iperplasia delle crip-
te, infiltrato linfoplasmacellulare della sottomucosa e aree di su-
batrofia che si alternano a zone di atrofia completa dei villi. Vie-
ne iniziata una terapia con omeprazolo endovena, seguita da
un’antibioticoterapia con amoxicillina e claritromicina che era
dicheranno Hp. EMA e anti-tTG sono positivi e la diagnosi e
quindi quella di una malattia celiaca.

Emanuela migliora significativamente a dieta priva di glutine con
incremento ponderale di circa 2 kg; nel bilancio diagnostico si ri
trova un modesto incremento degli enzimi epatici con AST 2 vol
te, ALT 3 e yGT 1,5 volte superiori alla norma.

A un anno e mezzo dalla diagnosi compare una diarrea muco-e-
matica fluttuante, il peso ¢ al 3° centile, la statura al 10° e la VES
44 mm/h.

Emanuela ci viene inviata in consulenza: clinicamente esiste una
epatomegalia omogenea di consistenza aumentata, le amino-
transferasi sono: AST 1,5 volte, ALT 3,2 volte e yGT 3 volte su-
periori alla norma; le y-globuline 1,8 g/dl, le IgG 1701 mg/dl, I'ak
bumina 4,2 g/dl e I'attivita protrombinica 83%. E presente una po-
sitivita autoanticorpale per ANA e SMA a titolo significativo
(1:160). L’ecografia epatobiliare mostra un fegato a ecostruttura
disomogenea con una dilatazione del coledoco senza ostacoli I
tiasici visibili. Una colangio-RM mostra una irregolarita di calibro
delle vie biliari intraepatiche di medio calibro e conferma che la
via biliare principale ¢ moderatamente ectasica a livello del dot
to epatico comune e si riduce progressivamente di calibro in as-
senza di immagini di stop o di calcoli endoluminali.

Intanto ricompare sporadicamente diarrea, con dolore addomi-
nale e sangue rosso vivo nelle feci. Gli esami di laboratorio mo-
strano un’anemia microcitica (Hb 10,8 g/dl, VGM 66,9 fl), una
VES elevata (86 mm/h) ed enzimi epatici ulteriormente incre-
mentati (AST 5 volte; ALT 4,5 volte; yGT 3,9 volte superiori al
normale) ed egualmente elevati gli acidi biliari (22,8 mmol/1). Le
immunoglobuline IgG sono 2,162 mg/dl e persiste una positivita
per ANA (HEP2) con aspetto speckled (1:160), mentre gli EMA
e gli antitTG sono assenti.

Vengono allora eseguite una biopsia epatica, che mostra un’ar-
chitettura conservata e una proliferazione duttulare con infiltra-
to inflammatorio linfomonocitario e plasmacellulare periduttula-

re con fibrosi portale e periduttale, e una colonscopia che mostra
una mucosa sostanzialmente normale che pero istologicamente
presenta una flogosi mista granulocitaria e linfocellulare, com-
patibile con una malattia infiammatoria cronica in fase di minima
attivita.

La diagnosi € quella di colangite sclerosante autoimmune as-
sociata (come d’abitudine) a una malattia infiammatoria del-
Pintestino immunomediata.

Si decide di iniziare un trattamento con solo acido ursodesossi
colico alla dose di circa 28 mg/kg. Tale trattamento comporta
na completa normalizzazione degli enzimi epatici. Tuttavia, dopo
circa 4 mesi, Emanuela si ripresenta con anoressia, dolori addo-
minali, diarrea con sangue rosso vivo e difficolta alla deambula-
zione, con presenza di una tumefazione calda e dolente alla cavi-
glia destra e lesioni ecchimotiche di tipo vasculitico alle gambe
fino alle ginocchia. Gli esami di laboratorio mostrano un’anemia
microcitica (Hb 8,3 g/dl; VGM 56,9 fl), una piastrinosi (488.000/
mm?®), una VES elevata (115 mm/h), una ipergammaglobuline-
mia (y-globuline 1,98 g/dl) con iper-IgG (IgG 2,254 mg/dl). E-
MA e antitTG sono assenti. Si inizia allora una terapia con pred-
nisone 1,5 mg/kg con rapido miglioramento clinico e normaliz
zazione delle anomalie bioumorali. Nella fase di discontinuazio-
ne del prednisone inserisce I'azatioprina 2 mg/kg. Non viene re-
gistrato alcun significativo effetto collaterale della terapia, con
I'eccezione di una lieve e transitoria cortisonizzazione al volto e
un temporaneo peggioramento dell’acne. Emanuela cresce be-
ne, intorno al 10° centile per il peso e al 25° per la statura. L’alvo
e regolare e la qualita della vita eccellente.

Emanuela sospende la terapia steroidea dopo 42 mesi di tratta-
mento ed € attualmente asintomatica e in remissione clinica e
bioumorale, ancora trattata con dieta priva di glutine, acido ur-
sodesossicolico e con 1,6 mg/kg/die di azatioprina da 45 mesi.
In conclusione, Emanuela ¢ affetta da pit entita cliniche: una re-
lativamente frequente, la malattia celiaca, scoperta casual-
mente nel corso di una rara condizione di gastrite acuta necroti
co-emorragica attribuita alla infezione da Hp, e una colangite
sclerosante autoimmune responsiva al trattamento con acido
ursodesossicolico, a sua volta associata, come ormai sappiamo di
regola, a una malattia infiammatoria intestinale simil-colite
ulcerosa, sintomatica solo occasionalmente. Tuttavia € a causa
di una vasculite cutanea (e quattro!) sintomatica che si e deci-
so di intraprendere un vero trattamento immunosoppressivo
convenzionale (steroidi e azatioprina), efficace e ben tollerato e
ora parzialmente ridimensionato dalla sospensione del tratta-
mento steroideo dopo una lenta discontinuazione.

11 tutto € durato cinque anni! E per il seguito? Si provera a so-
spendere I'azatioprina e successivamente anche I'acido ursode-
sossicolico con il rischio comunque a ogni tappa intermedia di u-
na recidiva della malattia inflammatoria (vasculite? colite? colan-
gite?), ma anche con la speranza di poter sospendere definitiva-
mente ogni terapia.

Questo caso, anche se raro'?, illustra aneddoticamente i rappor-
ti tra malattia celiaca e altre malattie autoimmuni e, in particola
re, tra alcune malattie autoimmuni del fegato e la celiachia.
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