Rubrica iconografica

A ¢ una bambina di 16 mesi che,
«in coda a un’infezione delle alte
vie respiratorie con ofite media acuta
bilaterale trattata con amoxicillina,
presenta un rash papulare, prevalen-
temente al volto, accompagnato da
congiuntivite con secrezione sieroe-
matica. Per tale motivo i genitori por-
tano la bambina al Pronto Soccorso
dove, nel sospetto di reazione da far-
maci, viene eseguita una dose di be-
tametasone per os e prescritto tratta-
mento topico mediante pomata oftal-
mica contenente antibiotico e steroide
locale. Il giorno seguente la bambina
viene riportata al Pronto Soccorso per
la comparsa agli arti inferiori e ai glu-
tei di elementi palpabili, viola purpuri-
co, di aspetto emorragico, alcuni a
carattere petecchiale, altri piv figurati
(Figura 1) e persistenza JI) iperemia
oculare con lacrimazione sieroemati-
ca. Dopo esecuzione di tampone ocu-
lare, viene sostituita la terapia anti-
biotica locale e posta diagnosi di so-
spetta porpora di Schoen?ein-Henoch
a manifestazione esclusivamente cuta-
nea (I'esame urine era risultato nega-
tivo e non erano presenti segni di ar-
trite né di vasculite infestinale).

Nei giorni seguenti le lesioni cutanee
evolvono assumendo una morfologia
“a coccarda” e si estendono agli arti
superiori (Figure 2 e 3). Compare inol-
tre edema dolente non improntabile
alla mano destra, al terzo inferiore
della gamba sinistra e ai padiglioni
aurico?ari (Figure 4 e 5). A|cune?esio-
ni purpuriche sono apprezzabili a li-
vello del palato e al margine linguale.
La bambina appare sofferente, si rifiu-
ta di camminare e di muovere gli arti

Figura 1. Lesioni purpuriche a livello degli
arti inferiori.
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tumefatti. Per tale motivo ritorna al
Pronto Soccorso e viene ricoverata nel
sospetto di vasculite sistemica con pos-
sibile necessita di terapia steroidea o
con immunoglobuline endovenose. Nel
trasferimento viene somministrata una
dose di ibuprofene con immediato be-
neficio sull'irritabilita della bambina e
verosimilmente sulla sintomatologia
dolorosa.

La bambina viene trattenuta in ricove-
ro per 48 ore per monitorare I'evolu-
zione del quacrro clinico; si assiste a
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Figura 2. Evoluzione delle lesioni agli arti in-
feriori. Si noti I'aspetto “a coccarda”.
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Figura 4. Edema e lesioni cutanee alla mano
destra.

un progressivo miglioramento con ri-
duzione delle lesioni cutanee, dell’ede-
ma softocutaneo e delle condizioni ge-
nerali.

La morfologia, la sede delle lesioni,
I'edema non improntabile delle estre-
mitd, I'etd e le modalita di esordio dei
sinfomi (in coda a un episodio flogisti-
co delle alte vie respiratorie), e le rela-
tivamente buone condizioni generali
sono consistenti con la diagnosi di
edema emorragico acuto dell'infanzia
(malattia di Finkelstein).

Figura 3. Lesioni purpuriche iniziali agli arti
superiori.

Figura 5. Edema e lesioni cutanee al padi-
glione auricolare destro.
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EDEMA EMORRAGICO ACUTO DELL'INFANZIA O MALATTIA DI FINKELSTEIN

Rientra nelle vasculiti leucocitoclasti-
che e si caratterizza clinicamente per
I'insorgenza acuta di caratteristiche
lesioni “a coccarda”, purpuriche, lo-
calizzate in maniera prevalente al vol-
to, ai padiglioni auricolari e agli arti.
Solitamente il tronco & risparmiato e a
volte & possibile osservare la presenza
di pefecchie a livello delle mucose. Le
lesioni sono solitamente accompagna-
te da febbre non elevata ed edema in-
fiammatorio a livello di palpebre, pa-
diglioni auricolari ed estremita; que-
st'ultimo talvolta pud anche precedere
la comparsa del rash'2 Solitamente il
bambino appare in buone condizioni
generali, dato contrastante in rappor-
to all’apparente gravita delle lesioni
cutanee.

La malattia & spesso preceduta da in-
fezioni delle alte vie respiratorie, dal-
I'assunzione di alcuni farmaci (soprat-
tutto penicilline) o vaccini, e la sua du-
rata & di circa 2-3 seftimane. La per-
centuale di remissione e di complican-
ze a lungo termine & molto bassa; la
ricaduta & possibile, ma rara®.:

Non frequente e comunque fugace & il
coinvolgimento articolare, eccezionali
le Ic:ompliccmze nefrologiche e intesti-
nali.

Di nessun ausilio diagnostico, se non
per la loro sostanziale negativita, gli
esami di laboratorio. La diagnosi &
clinica e vi & risoluzione spontanea
nell'arco di qualche settimana. Non
esiste terapia specifica e si & osservato
che I'assunzione di steroidi per via si-
stemica non modifica il decorso della
malattia®.

Alcuni Autori considerano I'edema
emorragico acuto dell'infanzia come
una variante della porpora di Schoen-
lein-Henoch (PSH) dei primi due anni
di vita, in relazione alle similitudini
eziologiche e istopatologiche delle
due forme vasculitiche. A rafforzare
tale convinzione vi & |'esempio di due
fratelli, rispettivamente di 12 mesi e 3
anni, in cui si & osservata la contem-
poranea comparsa di edema emorra-
gico acuto in uno e PSH nell’altro®.
Questo dato ha rafforzato la convin-
zione di un possibile meccanismo
eziopatogenetico comune, con diversa
espressione clinica eta-dipendente. La
spiegazione di tale diversita fenotipi-
ca non & conosciuta: sono state fatte
diverse ipotesi riguardanti il diverso
grado di maturazione del sistema im-
munitario e la diversa distribuzione
del sistema vascolare rispetto alla

PRINCIPALI DIFFERENZE TRA EDEMA EMORRAGICO ACUTO
DELL’INFANZIA E PORPORA DI SCHOENLEIN-HENOCH

Edema acuto emorragico

Porpora di Schoenlein-Henoch

Eta d'insorgenza 4 mesi - 2 anni

> 2 anni

Interessamento
cutaneo

Lesioni purpuriche “a coccarda”
associate a edema

Porpora palpabile
(2-10 mm di cﬁametro)

Localizzazione Volto, orecchie,

Superficie estensoria

delle lesioni estremita degli arti inferiori e glutei
Altre Artrite Ipossibika, molto rare Artrite (60-80%),
localizzazioni le altre localizzazioni manifestazioni nefrologiche (20-50%),
gastrointestinali (50-70%)
Tabella |

massa corporea nel corso dei primi
anni di vita'*.

Secondo dltri pareri si tratterebbe in-
vece di due forme vasculitiche distinte,
sebbene clinicamente simili. | sosteni-
tori di questa seconda fesi sottolinea-
no le diversita per quanto riguarda le
caratteristiche morfologiche delle le-
sioni, la loro localizzazione e I'eta di
insorgenza’ (Tabella I). Inoltre, solo in
un terzo dei casi di edema emorragi-
co acuto dell'infanzia, & possibile os-
servare all’'immunofluorescenza un
deposito perivasale di immunocom-
plessi di tipo IgA, caratteristica invece
costante della porpora di SH*®.

Ringraziamo i genifor&per aver acconsenti-
to alla pubblicazione delle immagini.
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