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Un ragazzo kosovaro di 15 anni giunge alla nostra at-
tenzione in seguito a un episodio di ematemesi massiva
prima del quale era sempre stato bene. Riferisce inoltre
che nelle ultime settimane ha presentato prurito, soprattut-
to notturno.

All’esame obiettivo si riscontra solo una marcata sple-
nomegalia. Gli esami ematici mostrano leucopenia, ane-
mia e piastrinopenia (che si riveleranno essere da iper-
splenismo), transaminasi nella norma, minima iperammo-
niemia, sintesi epatica nella norma, segni di colangite e
colestasi (gamma-GT lievemente aumentata con rialzo dei
sali biliari senza iperbilirubinemia) e indici di flogosi au-
menta-ti: VES 88 mm/h e ipergammablobulinemia.

L’ecografia addominale mostra un quadro di importan-
te ipertensione portale, con vena porta dilatata ma senza
alterazioni cavernomatose, con fegato a ecostruttura lie-
vemente disomogenea. L’endoscopia digestiva evidenzia
varici esofagee di terzo grado, che vengono legate con
lacci elastici, e segni di gastropatia congestizia.

Di fronte a un’ipertensione portale senza compromis-
sione della sintesi epatica, dopo aver escluso un caverno-
ma della vena porta, ci orientiamo verso 1’ipotesi di fibro-
si epatica congenita, che in alcuni casi pud presentarsi con
una componente colangitica. Eseguiamo quindi una biop-
sia epatica che smentisce questa diagnosi mostrando inve-
ce un quadro di cirrosi di tipo biliare in evoluzione dutto-
penica. A questo punto si affaccia I’ipotesi di una cirrosi
biliare primitiva, ma ’eta e il genere non sono quelli tipi-
ci, e gli anticorpi anti-mitocondrio risultano negativi.

La diagnosi presuntiva al momento ¢ quella di una co-
langite sclerosante dei piccoli dotti evoluta in cirrosi bilia-
re. La TC evidenzia splenomegalia e varici gastriche ed
esofagee (Figura I1). Siamo in attesa dello studio in riso-
nanza magnetica delle vie biliari per chiarire la diagnosi
definitiva.

Figura 1. TC: splenomegalia e varici gastriche ed esofa-
gee.

Nel bambino, di fronte a un’ipertensione portale con
sintesi epatica conservata che ha come prima manifesta-
zione il sanguinamento delle varici esofagee, vanno con-
siderati in prima battuta il cavernoma della porta e la fi-
brosi epatica congenita. Questo caso, la cui diagnosi non ¢
ancora definitiva, sembra essere I’eccezione che conferma
la regola!
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