Rubrica iconografica

C A. & una ragazza indiana di 14 anni che vi-
«ve in ltalia dall’eta di 13 mesi. E stata sempre
bene fino a 4 mesi fa, quando sono comparse del-
le lesioni eritemato-desquamative a livello della re-
gione peri- e retro-auricolare, delle arcate soprac-
ciliari, delle ali nasali e della regione palmare di-
stale delle dita delle mani e dei piedi; la ragazza
presentava inoltre aree di alopecia areata al cuoio
capelluto. Non era riferito nessun altro sintomo «
eccezione di una marcata astenia.

Veniva avviata terapia antibiotica orale con clari-
tromicina e topica a base di cortisone e gentamici-
na; a 2 mesi di distanza le lesioni cutanee appari-
vano piU accese senza tendenza alla regressione.
Gli esami di laboratorio evidenziavano: anemia
(Hb 10,1 g/dl; MCV 73,4), lieve leucopenia (GB
3820/mm?), normale conta piastrinica, rialzo degli
indici di flogosi (VES 32) e marcata ipocomple-
mentemia (C3 44 mg/dl; C4 1,4 mg/dl); inoltre ri-
sulta positiva la ricerca degli anticorpi anti-nucleo
(ANA 1:320), degli anticorpi anti-DNA nativo
(1:80) e, tra gli anticorpi anti-antigeni nucleo-
estraibili, gli anticorpi anti-SM e gli anti-RNP.
Eseguiva anche una biopsia cutanea che eviden-
ziava ipercheratosi, ipergranulosi, vacuolizzazione
dello strato basale dell’epidermide con depositi di
pigmento melanico del derma superficiale e flogosi
a bande. Sia il quadro istologico che laboratoristi-
co risultavano essere compatibili con il sospetto di
Lupus Eritematoso Sistemico (LES). Con questa ipo-
tesi viene avviato trattamento cortisonico, associato
a clorochina; tale terapia induce un importante mi-
glioramento sia della sintomatologia astenica sia
delle lesioni cutanee. Due settimane piv tardi la ra-
gazza giunge alla nostra osservazione in terapia
con cortisone e clorochina da 14 giorni.
All'ingresso la ragazza riferisce la recente compar-
sa di artralgie, peggioramento dell’alopecia e delle
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lesioni cutanee che si accentuano
con I'esposizione solare.
Obiettivamente si notano lesioni
cutanee piuttosto peculiari, non
proprio caratteristiche del lupus:
ampie zone di intensa iperpigmen-
tazione in sede sopracciliare (Figu-
ra 1), retroauricolare (Figura 2),
sulla piramide nasale e sulle gote;
presente anche un’iperpigmenta-
zione piv sfumata al cuoio capellu-
to nella stessa sede delle aree alo-
peciche. In pratica, I'aspetto & as-
similabile a quello di una melanosi
cutanea.

Gli esami di laboratorio eseguiti
mostrano: lieve anemia (Hb 10,1
g/dl), peraltro migliorata in corti-
sone, ipocomplementemia (C3 47
mg/dl; C4 4 mg/dl), ANA ELISA
(250 U/ml, valori normali inferiori
a 30), ANA immunofluorescenza
(1:320) anti-DNA (1:80) e ENA
(52,77 U/ml, valori normali infe-

riori a 20); inoltre importante pro-
teinuria (proteine/creotinina: 4,
microalbuminuria: 2282 mcg/ml,
betay-microglobulina: 422 ng/ml)
ed ematuria, spia di interessamen-
to renale, con funzionalita renale
plasmatica conservata (creatinina
0,57 mg/dl); il lupus band test &
risultato negativo, tuttavia & de-
scritta positivita nel 90%.

A questo punto abbiamo potuto
formalizzare la diagnosi di LES,
per la quale sono soddisfatti i cri-
teri: rash cutaneo, fotosensibilitd,
positivita degli ANA e degli anti-
DNA.

La peculiarita di questo caso & I'e-
voluzione delle lesioni cutanee in
un quadro che viene classificato
come...
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IPERPIGMENTAZIONE
POST-INFIAMMATORIA

E una delle maggiori cause di alterazio-
ne del colore della pelle' e rappresenta
la sequela di vari disordini cutanei o in-
terventi terapeutici. Interessa in egual mi-
sura il sesso femminile e il sesso maschi-
le; pud comparire a tutte le etd. E una
condizione comune, ma piv frequente
negli individui di pelle scura?.

Esistono numerosi processi patologici
che affliggono la cute in grado di pro-
durre un eccesso di pigmento: infezioni,
reazioni allergiche, insulti meccanici,
reazioni a farmaci, eruzioni foto-tossi-
che, traumi e malattie infiammatorie'.
Tra queste ultime ricordiamo malattie
ereditarie come I'incontinentia pigmenti,
malattie cutanee come il lichen planus,
I'eritema discromico persistente e le me-
lanosi facciali, sia quelle in corso di ma-
lattie sistemiche sia quelle in corso di
morfea, porfiria e cirrosi biliare.
Esistono almeno 2 meccanismi indotti
dall’infiammazione della cute in grado
di produrre I'iperpigmentazione®. Il pri-
mo & il modello dell’incontinentia pig-
menti: lo strato basale dell’epidermide &
distrutto, i melanofagi si accumulano nel-
lo strato superiore del derma e fagocita-
no i cheratinociti basali e i melanociti in
degenerazione che contengono larghe
quantita di melanina, che rimane per
lungo tempo nel derma (melanosi dermi-
ca)’. In genere si tratta di lesioni scure e
mal circoscritte. Questa variante pud ri-
chiedere anni per regredire completa-
mente®.

Il secondo meccanismo non coinvolge il
derma, ma vi & invece una risposta in-
fiammatoria propria dell’epidermide,
che determina il rilascio e |'ossidazione

di acido arachidonico a prostaglandine
e leucotrieni, mediatori che alterano I'at-
tivitd dei melanociti e delle cellule del si-
stema immune. Questo processo esita in
un’aumentata sintesi di melanina, che
viene trasferita ai cheratinociti (melanosi
epidermica). In genere le lesioni sono
marrone chiaro e ben circoscritte’. Que-
sta variante guarisce in 6-12 mesi®.
Queste due forme si possono distinguere
chiaramente attraverso 'utilizzo della
lampada di Wood, che evidenzia nel
caso della melanosi epidermica delle le-
sioni con bordi ben delimitati, caratteri-
stica che manca nella forma dermica®.
L'associazione tra melanosi cutanee e
LES & nota, ma & molto rara (pochissime
segnalazioni in letteratura)’®. Nel nostro
centro questo & il primo caso osservato
nell’arco di 27 anni.

Certamente la pelle scura & un fattore fa-
vorente, come nel nostro caso.

Non esiste una terapia specifica per tale
condizione; & consigliato evitare insulti
anche banali della superficie cutanea
(cosmetici, particolari farmaci iperpig-
mentizzanti come la tetracicling; sfrega-
menti, punture ed esposizione a condi-
zioni potenzialmente irritanti, quali ven-
to, raggi solari, freddo)’ e I'utilizzo di
creme con fattori di protezione solare™.
La terapia farmacologica invece si avva-
le di trattamenti topici come i cheratinoli-
tici"", i retinoidi'?, i corticosteroidi' e gli
agenti depigmentanti'®. Esistono numero-
si dati che questi trattamenti siano piu ef-
ficaci nella forma epidermale. Da alcuni
anni & possibile anche ricorrere alla te-
rapia laser'.
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