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Granulomatosi di Wegener, arterite di Takayasu, sindrome di Churg-Strauss, poliarterite cutanea: casi che pochissimi avran
no occasione di vedere nell’esperienza professionale. Eppure, la cultura medica é anche questo, forse proprio questo: co-
noscere anche quello che non si vedra mai, sia per riconoscerlo all’eventuale, pur improbabile, bisogno, sia, e special-
mente, per ordinare le proprie conoscenze, per affinare e rendere piu efficace il proprio strumento/immagine del mondo

(della malattia).

Le vasculiti sono condizioni patolo-
giche quanto mai eterogenee sia
dal punto di vista clinico che progno-
stico. Alcune di esse sono tipiche del
bambino, relativamente frequenti e,
nella maggior parte dei casi, “facili” da
diagnosticare e da trattare (porpora di
Schonlein-Henoch e malattia di Kawa-
saki). Altre vasculiti, invece, sono rare
in eta pediatrica e I'inquadramento dia-
gnostico e terapeutico risulta spesso
difficile. Cid6 comporta un concreto ri-
schio di ritardo nella diagnosi cui si as-
socia spesso lo sviluppo di danni d’or-
gano irreversibili.

Il termine vasculite indica un’entita
clinico-patologica caratterizzata da in-
fiammazione e danno a carico della pa-
rete dei vasi sanguigni, spesso asso-
ciata a compromissione del lume e
conseguente ipoperfusione dei tessuti
irrorati.

| FATTORI EZIOLOGICI

Sono sconosciuti nella maggior par-
te dei casi. In alcuni casi € possibile
identificare un fattore infettivo scate-
nante la malattia, come ad esempio lo
streptococco beta-emolitico di gruppo
A nella porpora di Schonlein-Henoch e
nella poliarterite cutanea, il virus del-
I’epatite B nella poliarterite nodosa, il
virus dell’epatite C nella vasculite crio-
globulinemica’. Altri agenti ambientali
sono stati associati con le sindromi va-
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Summary

The most common vasculitides in children are Schénlein-Henoch purpura and Kawasaki dis
ease, both of which are usually easy to diagnose and treat and have a good prognosis.
Nevertheless, the typical adult vasculitides, such as Takayasu arteritis, Wegener granulo-
matosis, Churg-Strauss syndrome and cutaneous polyarteritis can also occur in childhood.
Because of the very low incidence of these conditions in children, suspecting them is dif-
ficult and diagnostic delay is frequent. This can lead to severe organ damage often asso-
ciated with a poor prognosis. Some simple suggestions applied to the daily clinical prac-
tice can be helpful in recognizing these conditions and making an early diagnosis in or-
der to begin a prompt therapy. Despite this, the treatment of these vasculitides is difficult
and complete remission is not always achieved although it usually improves the long term

prognosis.

sculitiche: alcuni sono solo ipotizzati in
base a casi riportati in letteratura men-
tre piti certa sembra I'associazione con
farmaci in soggetti ipersensibili (peni-
cilline, sulfamidici, propiltiouracile)?.

LA PATOGENESI

La patogenesi delle vasculiti € com-
plessa ed ¢ di tipo immunologico: il
danno della cellula endoteliale ¢ il pun-
to focale della malattia. Un ruolo deter-
minante nella risposta immune e in-
fiammatoria dell’endotelio spetta alle
citochine e alle molecole di adesione
che, rispettivamente, richiamano e
permettono la migrazione delle cellule

dell'infiammazione nel sito interessato.

Ci sono varie teorie sulla patogenesi
del danno vascolare. Le piti accreditate
riguardano: a) il meccanismo mediato
da immunocomplessi, che attraverso
l'attivazione del complemento richia-
mano i leucociti a livello endoteliale; b)
quello cellulo-mediato, con le cellule
endoteliali che fungono da cellule pre-
sentanti 'antigene e attivano i linfociti;
¢) quello mediato dagli anticorpi rivol-
ti contro il citoplasma dei neutrofili
(ANCA), i quali, tuttavia, non é ancora
chiaro se svolgano un vero ruolo pato-
genetico o rappresentino semplice-
mente un epifenomeno della malattia®.

Esistono due tipi di ANCA, quelli ri-
volti contro enzimi sparsi nel citopla-
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sma, in particolar modo la proteinasi 3
(c-ANCA), e quelli che hanno un pat-
tern perinucleare e sono diretti contro
I’enzima mieloperossidasi (p-ANCA).
Indipendentemente dalla loro funzio-
ne, € nota la forte associazione trai c-
ANCA e la granulomatosi di Wegener e
tra i p-ANCA e la poliangioite micro-
scopica, mentre nella sindrome di
Churg-Strauss possono essere presen-
ti in maniera aspecifica uno o entrambi
questi anticorpi.

La flogosi puo interessare distretti
vascolari di qualsiasi sede e calibro, de-
terminando in tal modo numerose sin-
dromi cliniche.

LA CLASSIFICAZIONE DELLE VASCULITI

Date le peculiari caratteristiche cli-
niche, epidemiologiche e prognostiche
delle vasculiti in eta pediatrica, nel
2005 é stata stilata una nuova classifi-
cazione riportata nella Tabella I, diffe-
rente da quella dell’adulto, partendo
proprio dalla suddivisione per calibro
dei vasi colpiti. Per ognuna di esse si
cerco di adattare in maniera specifica
anche i criteri classificativi per la dia-

gnosi, basandosi inizialmente solo sul-
la revisione della letteratura e sul con-
senso di un gruppo di esperti®. E stato
successivamente intrapreso uno stu-
dio epidemiologico su scala mondiale
con la validazione formale di questi
criteri di classificazione “riadattati™’.

| SINTOMI DI ESORDIO

Nella maggioranza dei casi, sono
aspecifici: febbre e/o febbricola, aste-
nia, artralgie, perdita di peso e rash.
Quest’ultimo, se presente, puo manife-
starsi in diversi modi, sotto forma di
porpora palpabile, livedo reticularis,
eritema, orticaria, noduli o ulcere, ed
€ spesso un segno determinante per la
diagnosi di alcune forme di vasculite
ma in molti casi la sua comparsa ¢ tar-
diva o molto sfumata, con conseguente
possibile ritardo diagnostico.

1 casi clinici che riportiamo vogliono
evidenziare le peculiarita cliniche e le
difficolta diagnostiche e terapeutiche
delle forme rave e difficili di vasculiti a
esordio in eta pediatrica, con lo scopo di
ricavarne messaggi pratici e operativi.

CLASSIFICAZIONE DELLE VASCULITI IN ETA PEDIATRICA

I.  Vasculiti dei vasi di grosso calibro
e Arterite di Takayasu

Il. Vasculiti dei vasi di medio calibro
¢ Poliarterite nodosa dell’infanzia
® Poliarterite cutanea
* Malattia di Kawasaki

lll. Vasculiti dei vasi di piccolo calibro
(A) GRANULOMATOSE
* Granulomatosi di Wegener
e Sindrome di Churg-Strauss

(B) NON GRANULOMATOSE
* Poliangioite microscopica
® Porpora di Schénlein-Henoch

® Vasculite leucocitoclastica cutanea isolata
® Vasculite ipocomplementemica orticarioide

IV. Altre vasculiti
* Malattia di Behcet
® Vasculite associata a connettiviti

* Sindrome di Cogan
¢ Non classificate

* Vasculite secondaria a infezioni (compresa la poliarterite nodosa associata
a epatite B), neoplasie e farmaci, inclusa la vasculite da ipersensibilita

® Vasculite isolata del sistema nervoso centrale

Tabella |
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IL CASO DI ANDREA

Andrea € un ragazzo di 17 anni che
viene trasferito nel nostro ospedale per
la presenza, da qualche mese, di feb-
bre persistente, astenia, calo ponderale
e indici di flogosi costantemente eleva-
ti. Gli stessi segni aspecifici si manife-
starono tre anni prima in concomitanza
di alcuni episodi diarroici. Questo dato
porta al sospetto di una malattia in-
fiammatoria cronica intestinale, ipotesi
che viene esclusa in seguito all’esecu-
zione degli accertamenti del caso che
risultano negativi.

La valutazione cardiologica rivela
un soffio diastolico alla base del cuore,
il polso radiale destro &€ ampio e celere
mentre quello sinistro non é apprezza-
bile. La pressione arteriosa dell’arto
destro € 130/70 mmHg mentre quella
dell’arto sinistro &€ 80/50 mmHg.

Lecocardiogramma evidenzia un’in-
sufficienza aortica di grado medio e la
TC ad alta risoluzione assieme all’an-
gio-RMN rilevano I'ispessimento delle
pareti dell’arco aortico, dell’aorta tora-
cica, di entrambe le carotidi e della suc-
clavia sinistra. Uecodoppler dei vasi so-
praortici mette in evidenza flussi tur-
bolenti, accelerati e in alcuni punti as-
senti dei vari rami arteriosi.

Sulla base degli ultimi criteri di clas-
sificazione illustrati in Tabella II, si
giunge alla diagnosi (tardiva!) di ma-
lattia di Takayasu (TA) e viene, di con-
seguenza, avviata una terapia con cor-
tisone e methotrexate.

Nonostante lefficacia del tratta-
mento sia sul piano sintomatologico
che laboratoristico, nei controlli suc-
cessivi gli esami strumentali eviden-
ziano una progressione della malattia
con la formazione di aneurismi, causa-
ti dallo sfiancamento dei vasi fibrotici, a
livello delle arterie carotide e succlavia
sinistra e delle coronarie che necessi-
tano di un intervento chirurgico di by-
pass e posizionamento di stent.

I messaggi

Nonostante sia una malattia rara, la
TA rappresenta l’arterite a cellule gi-
ganti pit comune dell'infanzia. Nei
Paesi asiatici, dove l'incidenza ¢ molto
piu alta che nel resto del mondo, il 20%
dei pazienti con TA ha meno di 19 an-
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ni®. Uno studio italiano effettuato su
104 pazienti con TA ha evidenziato che
il 15% di questi aveva meno di 15 anni
all’esordio®.

Questa malattia va sospettata di
fronte a pazienti con sintomi generici
che non trovano altra definizione, co-
me febbre o febbricola, astenia, ano-
ressia, calo di peso, associati a un au-
mento degli indici di flogosi. Tali sin-
tomi possono essere confusi con quel-
li di una malattia infiammatoria cronica
intestinale o con I'esordio di una pato-
logia neoplastica. In questi casi, che
non trovano immediata diagnosi, de-
vono essere sempre valutati attenta-
mente i polsi e la pressione arteriosa
degli arti. La conferma di una sospetta
TA giungera poi dall’esecuzione delle
indagini strumentali. Questa attitudine

CRITERI CLASSIFICATIVI
PER L’ARTERITE DI TAKAYASU

Evidenza strumentale (angiografia, TC o
RMNJ di alterazione dell’aorta o dei suoi
rami principali e delle arterie polmonari
piv uno dei seguenti criteri:

® Diminuzione della pressione arteriosa
periferica e/o claudicatio delle estremita

e Differenza di pressione arteriosa fra i
quattro arti >10 mmHg

e Soffi arteriosi relativi all’'aorta e/o ai
suoi rami principali

® |perfensione (in relazione ai normali vo-
lori pressori dell'infanzia)

* Aumento degli indici di flogosi

Tabella Il

Figura 1. Angiografia selettiva dell’arteria re-
nale sinistra in un paziente con arterite di
Takayasu che evidenzia un’importante stenosi
(freccia) a livello della sua origine.
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di pensiero e di semplice valutazione
clinica & in grado di evitare un ritardo
nella diagnosi che, come abbiamo vi-
sto, pud compromettere la prognosi
del paziente con lo sviluppo di danni
d’organo irreversibili.

Il ritardo nella diagnosi nei casi di
TA e di fatto noto in letteratura: uno
studio realizzato in Turchia su 19 bam-
bini affetti da tale malattia'® descrive
una variabilita compresa tra 1 e 60 me-
si con una mediana di 12 mesi. Nella
stessa casistica il 60% dei pazienti esor-
diva con sintomi costituzionali, i pilt1 co-
muni dei quali erano febbre, cefalea,
dolori addominali. Tuttavia il sintomo
pilt comune ¢ stato I'ipertensione, pre-
sente in 17 su 19 pazienti.

La terapia farmacologica della TA
prevede l'uso di steroidi e immuno-
soppressori, come la ciclofosfamide. In
caso di mancata risposta o risposta in-
sufficiente, il miglioramento clinico
puo essere ottenuto con 'utilizzo di far-
maci biologici antiTNF-alfa, come se-
gnalato da alcuni casi riportati in lette-
ratura®. Compromissioni vascolari se-
vere e irreversibili e i casi di iperten-
sione da stenosi delle arterie renali (Fi-
gura 1) necessitano spesso di inter-
venti di chirurgia vascolare di by-pass
o di posizionamento di stent™.

IL CASO DI LUCA

Luca € un ragazzo di 14 anni la cui
storia clinica esordisce con segni e sin-
tomi simili a una porpora anafilattoide:
lesioni cutanee distribuite agli arti su-
periori e inferiori, artralgie, dolore ad-
dominale, cefalea frontale e febbre. I
sintomi cutanei non vengono valoriz-
zati. La diagnosi che viene formalizzata
¢ quella di una sinusite, ma la terapia
antibiotica non risolve la cefalea. A di-
stanza di diversi giorni compaiono sin-
tomi respiratori caratterizzati inizial-
mente da tosse stizzosa, e successiva-
mente da emoftoe (causa del ricovero
urgente) con evidente anemizzazione.
Lesame delle urine mette in evidenza
una microematuria e gli esami di labo-
ratorio rivelano un’importante eleva-
zione degli indici di flogosi e una posi-
tivita per i cc:ANCA.

Nonostante la giovane eta del pa-

CRITERI CLASSIFICATIVI
PER LA GRANULOMATOSI
DI WEGENER

Presenza di almeno tre dei seguenti segni:

¢ Coinvolgimento renale (ematuria o pro-
teinuria significativa, glomerulonefrite ne-
crotizzante paucimmune)

® Lesioni granulomatose alla biopsia

¢ Coinvolgimento delle vie aeree supe-
riori (sinusiti, epistassi o granulomi ricor-
renti, deformita)

e Stenosi laringo-tracheo-bronchiale
e Alterazioni polmonari all'Rx o TC torace

e Presenza di ANCA (piU frequentemente
citoplasmatici ma anche perinucleari)

Tabella Il

Figura 2. Impegno interstiziale e alveolare di
entrambi i campi polmonari con relativo ri-
sparmio della sola porzione apicale del polmone
sinistro: granulomatosi di Wegener.

ziente, I'ipotesi diagnostica principale
¢ quella di granulomatosi di Wegener
(WG). La TC dei seni paranasali evi-
denzia una sinusite etmoidale e sfenoi-
dale mentre la radiografia del torace
mostra una riduzione bilaterale della
radiotrasparenza per impegno intersti-
ziale e alveolare diffuso, compatibile
con un quadro di alveolite emorragica
(Figura 2). 11 sospetto diagnostico di
WG, di conseguenza, viene confermato
seguendo i criteri classificativi riporta-
tiin Tabella I11.

Le condizioni cliniche del ragazzo
peggiorano nell’arco di 48 ore, con
comparsa di severa dispnea e desatu-
razione arteriosa. Per questo motivo
viene avviata immediatamente una te-
rapia immunosoppressiva con steroide
ad alte dosi e ciclofosfamide ma, vista
la scarsa risposta clinica, si decide di
eseguire alcuni cicli di plasmaferesi®. Il
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peggioramento del quadro respiratorio
rende tuttavia necessaria prima la ven-
tilazione assistita con pressioni positive
continue (C-PAP), poi I'intubazione e
infine l'ossigenazione extracorporea
(ECMO). In questo modo si ottiene un
lento recupero funzionale polmonare,
grazie anche alla somministrazione di
surfattante, che alcuni studi hanno di-
mostrato essere utile nel trattamento
di severe insufficienze respiratorie re-
frattarie pit nel bambino che nell’adul-
to™®, e di un altro immunosoppresso-
re, il rituximab®.

I messaggi

Questo caso ci insegna che il crite-
rio epidemiologico puo essere un’arma
a doppio taglio per la diagnosi di una
malattia. La WG & una condizione tipica
dell’adulto ed e quindi difficile sospet-
tarla in eta pediatrica. Tuttavia, come
abbiamo visto, se vengono soddisfatti i
criteri di classificazione, 'eta non € da
considerarsi come parametro di esclu-
sione per una diagnosi.

D’altro canto la porpora di Schon-
lein-Henoch (HSP) e la WG possono
esordire con lesioni cutanee molto si-
mili e qui I'eta puo giocare un ruolo
molto importante nella diagnosi diffe-
renziale tra le due malattie. Mentre la
HSP ha un picco di incidenza trai4 ei
6 anni’, la WG che insorge in eta pe-
diatrica € una malattia caratteristica
della seconda decade di vita, con un
esordio a 15 anni di media®. Quest’ul-
tima, quindi, deve essere presa in con-
siderazione di fronte a una porpora in
un bambino “troppo grande” per una
HSP, specialmente se seguita da una
rapida compromissione delle condizio-
ni generali, come nel nostro caso.

E bene tenere a mente, riguardo al-
la diagnosi differenziale tra queste due
condizioni, che il coinvolgimento cuta-
neo non ¢ una delle manifestazioni pitt
tipiche della WG e che le indagini di
primo livello, quali gli esami ematochi-
mici, non sono sufficienti a dirimere la
diagnosi. Entrambe queste vasculiti,
infatti, presentano spesso un aumento
degli indici di flogosi. Anche la positi-
vita per gli ANCA, tipica della WG, puo
essere poco specifica: infatti alcuni stu-
di descrivono la presenza di ANCA cir-
colanti di classe IgA¥” in una elevata
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percentuale di casi di HSP, soprattutto
in fase acuta di malattia.

Piu frequentemente, invece, I'esor-
dio della WG ¢ caratterizzato da un
coinvolgimento delle vie respiratorie
alte (sinusiti ricorrenti, tosse insisten-
te) e basse (quadro radiologico di coin-
volgimento parenchimale/interstizia-
le), presente in circa 1'80% dei casi, in
associazione all'interessamento rena-
le, presente in circa 6 casi/10".

IL CASO DI FILIPPO

Filippo € un bambino di 2 anni che
si presenta in Pronto Soccorso per un
attacco acuto d’asma molto severo
con importante dispnea e cianosi. La
sua frequenza cardiaca € 135 bpm, al-
l'auscultazione del torace sono chiara-
mente percepibili bilateralmente fi-
schi espiratori e la saturazione di ossi-
geno arterioso € del 70%. Nelle dodici
ore precedenti € stato trattato a casa
con nebulizzazioni di salbutamolo
senza nessun miglioramento.

La storia di Filippo €& quella di un
bambino “atopico” con ipereosinofilia
e ricorrenti attacchi d’asma comincia-
ti all’eta di sei mesi, che in passato ha
presentato un’estesa dermatite atopi-
ca e due episodi di orticaria e angioe-
dema comparsi dopo l'ingestione di
alimenti. La dermatite atopica era sta-
ta trattata con steroidi locali e con I'a-
stensione dagli alimenti verso cui era
stata riscontrata una positivita al
prick-test, mentre i cortisonici inalato-
ri sono sempre stati rifiutati dai geni-
tori per la terapia dell’asma per paura
degli effetti collaterali.

All'ingresso il bambino riceve im-
mediatamente ossigenoterapia, salbu-
tamolo endovena ed epinefrina sotto-
cute. Come in passato i genitori rifiu-
tano la terapia steroidea. In assenza di
rapidi miglioramenti si procede con il
trasferimento di Filippo nell’'unita di
terapia intensiva, dove viene intubato
e ventilato artificialmente. Le condi-
zioni del bambino peggiorano e com-
pare una progressiva bradicardia che
in breve conduce all’arresto cardiaco.
Ogni tentativo di rianimazione, pur-
troppo, € inutile.

L’autopsia evidenzia a livello car-

CRITERI CLASSIFICATIVI
PER LA SINDROME
DI CHURG-STRAUSS

Presenza di almeno quatiro dei seguenti
segni:
* Asma

e Eosinofilia >10% rispetto alla conta to-
tale dei leucociti

e Storia di allergia

* Mononeuropatie singole o multiple o
polineuropatie

e Infiltrati polmonari non stabili o transi-
tori osservabili all’'Rx

e Alterazioni a livello dei seni paranasa-
li (dolore o opacita radiologiche)

e Eosinofili extravascolari evidenti alla
biopsia di un vaso

Tabella IV

diaco i segni di una severa miocardi-
te, molto probabilmente la causa ulti-
ma del decesso di Filippo, con presen-
za, all'esame istologico, di molti eosi-
nofili e mastociti, e di fibrosi cronica,
forse esito di precedenti miocarditi
asintomatiche. Anche la biopsia cuta-
nea e quella polmonare mostrano un
infiltrato diffuso di eosinofili e plasma-
cellule.

Basandosi sugli ultimi criteri di
classificazione riportati in Tabella IV
si pone diagnosi (post mortem) di sin-
drome di Churg-Strauss (CSS).

I messaggi

La tragica storia di questo piccolo
paziente ci lascia essenzialmente due
messaggi.

In primo luogo bisogna guardare
con sospetto un bambino con lunga
storia d’asma e/o allergie associate a
ipereosinofilia importante ed effettua-
re approfondimenti diagnostici nell’i-
potesi di CSS per intraprendere tem-
pestivamente la terapia appropriata.
Filippo, rispetto alla diagnosi di malat-
tia di CSS (che é avvenuta tardivamen-
te), aveva l'ipereosinofilia, una storia
di asma rilevante e la presenza di aller-
gie; una storia relativamente comune
nella pratica quotidiana. L'ambito di
sospetto per la CSS deve venire in pre-
senza di un quadro molto grave di
asma che risponde poco alla terapia in-
trapresa e correttamente eseguita. In
questi casi 'ausilio delle immagini
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(escludere un interessamento sinusale
rilevante e/o la presenza di infiltrati
polmonari, anche transitori) puo esse-
re di aiuto, cosi come la ricerca di un
interessamento cardiaco (non presen-
te tra i criteri classificativi, ma relativa-
mente frequente nella CSS) o dei se-
gni di una neuropatia (astenia marca-
ta, parestesie), che, se presenti, rendo-
no la diagnosi di sospetto estrema-
mente probabile®.

Il secondo messaggio € che si deve
enfatizzare il ruolo “salvavita” che puo
avere la terapia steroidea ad alte dosi
nelle fasi acute di malattie immuno-
mediate cosi aggressive. E ovvio che
non si puo affermare con certezza
che tale trattamento avrebbe modifi-
cato la storia naturale della malattia e
la prognosi di Filippo, date le critiche
condizioni all’accesso in Pronto Soc-
corso e la grave compromissione car-
diaca evidenziata in seguito all’auto-
psia. Il razionale patogenetico, tutta-
via, depone sicuramente per l'utilita di
una terapia immunosoppressiva ag-
gressiva da iniziarsi qualora si sospet-
ti una patologia del genere, anche pri-
ma della diagnosi definitiva®. La lette-
ratura, infatti, sottolinea che la pro-
gnosi dei bambini affetti da CSS é si-
gnificativamente peggiore rispetto a
quella dei pazienti adulti a causa di
una compromissione cardio-respirato-
ria pitt importante. La mortalita passa
dal 5% in questi ultimi al 19% in eta pe-
diatrica®.

IL CASO DI PAOLO

Paolo € un ragazzo di 16 anni che
presenta lesioni cutanee a chiazza,
non rilevate e non infiltranti, localizza-
te prevalentemente ai piedi, asintoma-
tiche, senza coinvolgimento di altri or-
gani e con indici di laboratorio del tut-
to normali. Tali manifestazioni vengo-
no inizialmente interpretate come una
manifestazione allergica, data la storia
nei primi anni di vita di dermatite ato-
pica, e viene intrapresa una terapia
cortisonica prima locale e poi sistemi-
ca che non porta a nessun migliora-
mento. Le lesioni si estendono alle
gambe, al torace e alle braccia sotto
forma di livedo reticularis, ma com-
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DEFINIZIONI
PER LA POLIARTERITE CUTANEA

e Poliarterite cutanea caratterizzata dalla
presenza di noduli softocutanei dolenti,
assenza di lesioni tipo porpora, con o
senza livedo reticularis, senza coinvolgi-
mento sistemico (eccetto che per mialgia,
artralgia e artriti non erosive).

* Biopsia cutanea che mostri una vasculi-
te necrotizzante non-granulomatosa.

o Test negativi per la ricerca di ANCA.

e Poliarterite cutanea associata a evi-

denza sierologica o microbiologica di in-
fezione da streptococco.

Tabella vV

al
Figura 3. Lesione necrotico-ischemica del se-
condo dito del piede destro in paziente con po-
liarterite cutanea.

paiono anche ulcere, escare e lesioni
necrotiche dolenti alle dita dei piedi
(Figura 3).

A questo punto, dato il difficile in-
quadramento della malattia, viene ese-
guita una biopsia cutanea che dimo-
stra la presenza di una vasculite leuco-
citoclastica con necrosi fibrinoide.

Tale reperto consente di porre dia-
gnosi di poliarterite cutanea in base
alle definizioni riportate in Tabella V
(non ci sono ancora criteri classificati-
vi formali per questa sindrome clini-
ca). Vengono cosi intrapresi svariati
approcci terapeutici immunosoppres-
sivi: steroidi, infusione di immunoglo-
buline, farmaci biologici (infliximab),
tutti senza un evidente beneficio per il
paziente (persistenza delle lesioni ne-
crotiche, con andamento ingravescen-
te). Vista la gravita delle lesioni, si de-
cide di eseguire un tentativo di tratta-
mento locale con ossigeno in camera
iperbarica grazie al quale si assiste,
dopo svariate sedute, a una regressio-
ne completa delle lesioni necrotiche.

I messaggi

Questo tipo di vasculite puo inizial-
mente rappresentare un problema so-
lo estetico ma puo diventare improv-
visamente un problema terapeutico
rilevante nel momento in cui la com-
promissione vascolare comporti la
formazione di ulcere, che possono in-
fettarsi, e severi quadri ischemici a
carico delle dita. In questo caso il pa-
ziente rischia 'amputazione dell’e-
stremita coinvolta. Anche se di solito
la malattia risponde bene agli steroi-
di, in alcuni casi ci0 non avviene, e il
decorso € prolungato, ricorrente e in-
gravescente®?*,

Nella nostra esperienza la terapia
locale ha avuto un ruolo fondamentale
nel trattamento sintomatico della va-
sculite. In letteratura sono riportati
molti lavori che documentano I'effica-
cia della terapia con ossigeno iperba-
rico nei confronti di lesioni ischemi-
che, che siano legate o meno a malat-
tie vasculitiche®.

DISCUSSIONE

Le vasculiti “maggiori” sono malat-
tie rare in eta pediatrica, spesso molto
severe e gravate da cattiva prognosi se
non vengono riconosciute tempestiva-
mente. Alcune hanno segni e sintomi
specifici che possono indirizzare il so-
spetto diagnostico: lesioni cutanee con
interessamento renale e delle vie re-
spiratorie fino all'insufficienza respira-
toria nella WG; storia di asma e/o al-
lergie associate a ipereosinofilia e infil-
trati polmonari radiologicamente evi-
denti nella CSS.

Altre vasculiti come la TA, invece,
esordiscono nella maggior parte dei
casi con sintomi del tutto aspecifici co-
me febbre di origine sconosciuta, aste-
nia, anoressia, calo ponderale o iper-
tensione, associati all’elevazione degli
indici di flogosi.

Alcune semplici regole potranno es-
sere d’aiuto nella diagnosi precoce di
queste malattie:

a) in presenza di una febbre di origine
non determinata con indici di flogosi
elevati &€ d’obbligo effettuare un esame
obiettivo accurato, palpare attenta-
mente i polsi, misurare la pressione ar-
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Aggiornamento

MESSAGGI CHIAVE

[ Le vasculiti maggiori sono rare; esse
possono manifestarsi (questo vale in
particolare per le vasculiti dei grossi va-
si: malattia di Takayasu) con segni
aspecifici (febbre protratta, perdita di
peso, movimento importante degli indi-
ci di flogosi) che devono spingere alla
ricerca di segni specifici (asimmetrie dei
polsi, alterazioni dell’ecodoppler).

O Una porpora “tardiva”, tipo Schén-
lein-Henoch in adolescente, associata
ad alterazioni urinarie e a patologia re-
spiratoria, deve far pensare a una gra-
nulomatosi di Wegener: fare Rx del to-
race, ANCA.

Q Una iper-iper-eosinofilia in un bam-
bino asmatico che va male deve far
pensare a una sindrome di Churg-
Strauss: fare Rx del torace e dei seni,
ECG, ecocardio.

O Una porpora periferica particolar-
mente severa, che presenta lesioni con
necrosi ischemica, deve far pensare a
una vasculite leucocitoclastica arterio-
lare.

teriosa su tutti gli arti ed eseguire un
esame ecodoppler nei casi dubbi o qua-
lora si riscontrino anomalie, per poter
escludere una TA;

b) di fronte a un bambino atopico con
una storia severa di asma e/o allergia
che non risponde alla terapia corretta-
mente impostata ed eseguita e con ele-
vato numero di eosinofili circolanti &
utile approfondire la diagnosi nell’ipo-
tesi di una CSS (Rx del torace e valuta-
zione di un interessamento sinusale,
cardiaco e di una neuropatia);

¢) si deve guardare con sospetto una
porpora insorta in un bambino “troppo
grande” per una HSP, valutando la pos-
sibilita che si tratti di una WG; la posi-
tivita degli ANCA potra, spesso, orien-
tare la diagnosi.

La diagnosi precoce delle vasculiti
puo migliorare la prognosi grazie al-
l'avvio tempestivo di una terapia ade-
guata cosi da limitare I'insorgenza di
danni d’organo. In questo senso I'uti-

lizzo dei pilu recenti farmaci biologici
ha permesso di ampliare le possibilita
terapeutiche contribuendo al migliora-
mento clinico e prognostico dei pa-
zienti che non rispondono alla terapia
convenzionale (di solito steroidi e ci-
clofosfamide). Questa evidenza é ri-
portata anche in letteratura in studi
non controllati effettuati per lo pitt ne-
gli adulti®. Il trattamento € comunque
complesso e la possibilita di frequenti
ricadute rende complicato il raggiun-
gimento di una remissione rapida e
completa della malattia.
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