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ENTEROPATIA AUTOIMMUNE

AIE, autoimmune enteropathy

A 29% dei casi di diarrea intrattabile
Goulet OJetal. J Pediatr Gastroenterol Nutr , 1998

A Eta alla diagnosi: dalla nascita a 15.9 anni (media 4.1 anni)
Singhi ADetal. Mod Pathol , 2013

CRITERI DIAGNOSTICI 1

Diarrea cronica e severa
Nessuna risposta alle diete di eliminazione

Presenza di autoanticorpi Intestinali circolanti e/o malattie
autoimmuni associate
Assenza di immunodeficienza severa primitiva

1Unsworth DJ, Walker -Smith JA.J Pediatr Gastroenterol Nutr , 1985



ISTOLOGIA

Alterazioni tipicamente presenti nel piccolo intestino
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AUTOANTICORPI

A Anticorpi anti-enterociti IgG 33%
A Anticorpi anti-enterociti IgM 7%
A Anticorpi anti-enterociti IgA 7%
A Anticorpi anti-globet cell IgG 27%
A Anticorpi anti-enterociti + anti globet cell IgG 13%

Akram Setal. Clin Gastroenterol Hepatol , 2007

Anticorpi anti -enterociti  (1gG , IgM , IgA ) presenti nel 79% dei casi
Positivizzazione successiva alla comparsa della sintomatologia (occasionale)

RUOLO SECONDARIO NELLA PATOGENESI (COMPARSA SUCCESSIVA
AL DANNO MUCOSALE E SCOMPARSA PRECEDENTE ALLA RESTITUTIO AD
INTEGRUM)

PRESENZA NON PATOGNOMONICA (PRESENTI ANCHE IN ALTRE
CONDIZIONI)




Pediatric autoimmune enteropathy: an entity

frequently associated with immunodeficiency
disorders

43 % DEI CASI CON STORIA DI IMMUNODEFICIENZE
A Immunodeficienza comune variabile (n= 2)
A Ipogammaglobulinemia (n=1)
A IPEX, mutazione gene FOXP3 (n= 1)
A APECED, mutazione gene AIRE (n= 1)
A Deficit d e | 3 ubiguitina ligasi ITCH (n= 1)

60 % MALATTIE AUTOIMMUNITARIE CORRELATE
A Artrite reumatoide giovanile (n= 2)
A Tiroidite autoimmune (n= 2)
A Malattia celiaca (n= 2)
A Gastrite atrofica autoimmune (n= 1)
A Epatite autoimmune (n= 1)
A Asma (n= 1)

Singhi ADetal. Mod Pathol , 2013



TERAPIA

A Nessuna terapia risolutiva

A Frequenti recidive

A Terapia immunosoppressiva:
A Ciclosporina +++
A 6-MP
A Anti -TNF U

A ldratazione

A Supporto nutrizionale



AUTOIMMUNE ENTEROPATHY (AIE) IN A 13-YEAR -OLD CELIAC
GIRL SUCCESSFULLY TREATED WITH INFLIXIMAB . Valitutti F, Corazza
GRX X X.ZndCucchiar&d JClinGastroentero0144:264-6

AIE a rare cause of small bowel villous atrophy, characterizedby malabsorption
unresponsivenest dietary restriction, circulatingautoantibodiesto enterocytes,and an
overall predispositionto autoimmunity Albeit mainly regarded as a diseaseof early
childhood,severaladult-onsetAlEcasedhavebeenidentified.

Thisreport describedor the first time the life-threatening clinical presentationand the
managementof overlappingAlEin a compliantto-diet youngceliacgirl.

A 13-yearold celiac girl was admitted because of vomiting, weight loss, diarrhea,
hypoproteinemiX X X X X

Alwayscomplianton a strict GFD,medicalhistory unremarkable

AlEdiagnosedn histologicfindingsand on presenceof antienterocyteantibodies

Initially treated with high-dose Methylprednisoloneand Azathioprine,only Infliximab
proveditself asa highly effectivetool for achievingclinical remissionand restoring small
bowel villousarchitecture
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CROSSALK BETWEEN HOST CELLS, RESIDENT MICROBIOTA AND ENVIRO
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MECHANISMS OF INFLAMMATORY BOWEL DISEASE
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DYSBIOSIS in IBD (Peterson, Cell Host & Microbe, 2008)

Proteobacteria /\ctinobacteria




