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La prevalenza della malattia celiaca in Italia

Introduzione La malattia celiaca (MC) & un’enteropatia cronicaltmfrequente nella popolazione generale e
caratterizzata da un’aumentata mortalita. Tale abondi mortalitd € dovuto principalmente alle coivghze
della MC stessa. Mentre la prevalenza della MGaasimpiamente studiata (1/160 nella popolazionepea),

la prevalenza della malattia celiaca complicata (Yl@on € invece nota. | pazienti affetti da MCQuagcono
infatti a centri di riferimento terziari, il che egorta un importantbias di selezione.

Obiettivi Contare in quanti pazienti celiaci diagnostigatjuesti centri sia successivamente insorta unglicanza.
Pazienti e metodiAbbiamo raccolto i dati di pazienti con diagnasiMC e MCC poste direttamente in
quattro centri italiani di riferimento tra Settensbt999 e Ottobre 2011.

Risultati Tra Settembre 1999 e Ottobre 2011 sono state 2212 nuove diagnosi di MC. Diciassette di questi
pazienti celiaci hanno sviluppato una complicartzaasi di MC refrattaria di tipo I, 2 casi di MCfnataria di
tipo 1, 3 casi di digiuno-ileite ulcerativa, 2 ¢aB linfoma B, 3 casi di adenocarcinoma del teeuen caso di
linfoma a cellule T associato a enteropatia. Lavaglenza globale della MCC e risultata essere p&i7&%.
Quattordici pazienti hanno sviluppato una complimzaprecocemente dalla diagnosi di MC (2416 mesdn-

tre nei tre casi rimanenti le diagnosi di MC e M&@ho state pressoché contemporanee. Sei dei l8hfiazn
MCC sono morti, due di questi per cause non cdaeelba MC (mortalita 35.3%).

Conclusioni Sebbene i nostri dati siano preliminari, possiasoacludere che le complicanze della MC sono
condizioni gravate da una prognosi infausta, mauf@tamente piu rare del previsto.

The prevalence of complicated coeliac diseasein Italy

Introduction Coeliac disease (CD) is a very frequent chrontem®pathy characterized by an increased mortality
mainly due to its complications. While the prevalemf CD has been widely investigated and recergtymated
around 1/160 in European populations, data regauttie prevalence of complicated coeliac diseas®jGie still
lacking. Usually patients with CCD are referredediary centers, which causes an important seledtias.

Aims Primary aim of our study was to count the onge€@D in those coeliac patients directly diagnosed
Italian referral centers. Patients and methods:cdllected data from patients with CD and CCD disedtag-
nosed in four Italian tertiary centers between Sapier 1999 and October 2011.

Results Between September 1999 and October 2011, 224Xiegmoses of CD were performed. In this period
17 of 2242 coeliac patients developed a complioaorefractory CD type |, 2 refractory CD type 3lulcera-
tive jejunal-ileitis, 3 small bowel adenocarcinoma®B-lymphomas, 1 enteropathy associated T-ceiplyoma.
The overall prevalence of CCD is 0.75%. 14 patielggeloped a complication soon after the diagnosiSD
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(24116 months), while in the remaining 3 casesdiagnosis of CD and CCD were almost contemporaneous
Six out of 17 patients with CCD died, 2 of them éauses unrelated to CD (overall mortality 35.3%).
Conclusions although these data are very preliminary, thegfiemed that complications of CD have a
very poor prognosis. Fortunately, they are quitera

Introduzione

La malattia celiaca (MC) e un’enteropatia cronigatmfrequente nella popolazione generale e grava-
ta da un’aumentata mortalita [1]. Negli ultimi vemni la stima circa la reale prevalenza della MC e
andata progressivamente migliorando grazie all'egpidi test sierologici specifici per MC, che han-
no dimostrato come tale patologia fosse in precagienttodiagnosticata [2]. Un nostro recente lavoro
conferma una prevalenza della MC nella popolazgererale intorno a 1/160 [3].

Sebbene la MC sia una condizione nella maggioe phait casi reversibile con una rigorosa dieta miva
glutine (DPG) condotta per tutta la vita, essaré paratterizzata da un’aumentata mortalita rispeta
popolazione generale [1]. E’ stato dimostrato alnestp aumento di mortalita dei pazienti celiacoewd

to principalmente alle complicanze della MC stessainsieme di condizioni che comprendono la ma-
lattia celiaca refrattaria (MCR) di tipo | e didipl, la digiuno-ileite ulceratival{lcerative Jejunal-lleitis
UJl), il linfoma intestinale Enteropathy Associated T Cell LymphorBATCL), I'adenocarcinoma del
tenue. Recenti studi hanno evidenziato come altori diversi dall’aderenza alla DPG siano assbala
rischio di sviluppare complicanze nei pazienti @iffda MC. Questi comprendono l'eta avanzata alla
diagnosi di MC (>50 anni), il pattern di presenta& clinica maggiore (diarrea e/o calo ponderdle),
ritardo diagnostico per MC (>10 anni), I'aplotip&.Al (omozigosi per il DQ2) [1, 4-5].

Mentre la prevalenza della MC nella popolazioneggale € stata ampiamente studiata, in lette-
ratura mancano di fatto dati riguardanti la premake della malattia celiaca complicata (MCC)
nei pazienti celiaci. Gli unici studi ad oggi dispbili riguardano la MCR e I'EATCL. Per
quanto riguarda la MCR é stata stimata una prevaleaompresa tra lo 0.6% e I'1.5% [6-8],
mentre il linfoma intestinale & una condizione dcar piu raro riscontro, se si considera che la
sua incidenza nella popolazione generale e valytataad un caso per milione/anno [9].

La mancanza di dati circa la prevalenza della MGé€nata al fatto che i pazienti con MCC tendono ad
affluire verso centri di riferimento specialistidieterminando un importanigas di selezione. Obiettivo
primario del nostro lavoro e stato calcolare lavalenza della MCC nei pazienti celiaci diagnosticat
direttamente nei principali centri di riferimentazmonali, in modo da bypassare thiasdi selezione.

Scopo del lavoro

Obiettivo primario del nostro lavoro é stato caeella prevalenza della MCC nei pazienti celisagdosti-
cati direttamente nei principali centri di riferimie nazionali, in modo da bypassare kades di selezione.
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Pazienti e metodi

Grazie all’Associazione Italiana Celiachia (AICkstto possibile raccogliere i dati di pazienti con
nuova diagnosi di MC e di MCC poste tra Setteml@@9le Ottobre 2011 in quattro centri di riferi-
mento italiani (Pavia, Bologna, Napoli, Palermobfamo arruolato nel nostro studio solamente
pazienti per i quali la diagnosi di MC e di MCC sostate poste nel medesimo centro di riferimen-
to. In altre parole, abbiamo escluso dallo studiti uei pazienti che sono giunti all’attenzione d
uno dei suddetti centri con una pregressa diaghosiC o di MCC. Si tratta di pazienti con MC
diagnosticata in altra sede, che si sono recajuasti centri per richiedere certificati degli adinti,
spiegazioni sulla DPG o per una rivalutazione deidagnosi di MC.

Risultati

Tra settembre 1999 e ottobre 2011 nei quattro icentiferimento considerati sono state poste 2242
nuove diagnosi di MC. Di tutti questi pazienti e€li di nuova diagnosi 17 hanno sviluppato una com-
plicanza della MC. Le complicanze sono elencati&anabella 1. Considerando pertanto il numero di
casi di MCC sul totale delle nuove diagnosi di MCstato possibile calcolare la prevalenza della
MCC. La prevalenza di MCC nei singoli centri e rijada nella tabella 2. La prevalenza globale della
MCC é risultata pari allo 0.75% (17/2242). Le corgohze sono insorte precocemente dal momento
della diagnosi di MC in 14 pazienti. Per questiipaii € stato possibile calcolare I'intervallo diripo
intercorso tra la diagnosi di MC e la diagnosi dC®1(24+16 mesi). Per i restanti tre pazienti la dia
gnosi di MC e quella di complicanza sono stateedey pressoché contemporanee. Per quanto riguar-
da la mortalita, sei pazienti affetti da MCC sorexebuti, due di questi per cause non correlate alla
MC. La mortalita globale nella casistica considegatisultata essere del 35.3%.

Discussione

E interessante notare come la prevalenza della Mi@Qisultata molto simile nei quattro centri
italiani considerati. Questa sostanziale omogengdtiarisultati &€ confortante, poiché potrebbe
davvero rispecchiare la reale prevalenza di tatel@ione tra i pazienti celiaci. D’altro canto la
prevalenza globale della MCC stimata sulla basendsitri dati conferma che le complicanze
della MC sono condizioni di piuttosto raro riscantitl nostro risultato, infatti, non si discosta
in maniera netta dalla prevalenza dell’1% che ¢éagasstimata per la MCR [6].

Abbiamo visto che le complicanze della MC sono iesgorecocemente nei nostri pazienti.
Questo riscontro e in accordo con quanto gia nattade complicanze della MC, che tendono a
svilupparsi negli anni immediatamente successiv diagnosi di MC [1].

Anche per quanto concerne la mortalita, i nossiltiati sono in linea con i precedenti dati ri-
guardanti la sopravvivenza nei pazienti celiaci pboati. Infatti, nei pazienti con MCR di tipo

| la sopravvivenza a 5 anni € compresa tra 80-98%scende al 40-58% nei pazienti con MCR
di tipo 11 [9-10]. Ancora piu drastica e la progmosei pazienti che sviluppano un EATCL, dal
momento che la sopravvivenza a cinque anni e selltBeR20% [11].

Globalmente considerati, i risultati ottenuti fimoquesto momento confermano che le complicanze
della MC sono condizioni associate a prognosi istiuma meno frequenti rispetto a quanto atteso.

- 805 -



Annalisa Schiepatti et al.

Tabelle e figure

Tabella 1. Tipo e numero di complicanze riscontratgAbbreviazioni: MCR= malattia celiaca re-
frattaria; EATCL= enteropathy-associated T-cell lymphoma).

Tipo di complicanza N° pazienti
MCR tipo | 6

MCR tipo Il 3
Digiuno-ileite ulcerativa 3
Adenocarcinoma del tenue 3
Linfoma B 2

EATCL 1

Tabella 2. Prevalenza della malattia celiaca commlata (MCC) nei centri di riferimento.

Centro italiano di riferimento Prevalenza MCC

PAVIA 2/196 (1.02%)

BOLOGNA 7/691 (1.01%)

NAPOLI 5/1059 (0.47%)

PALERMO 2/196 (1.01%)
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