Iconografica

U n bambino di 9 anni giunge alla
nostra osservazione per la valuta-
zione di alcune lesioni cutanee com-
parse da circa un anno, senza men-
zione di eventuali traumi locali. All'a-
namnesi non sono presenti elementi si-
gnificativi né vengono riferiti sintomi
sistemici.

L'esame obiettivo evidenzia la pre-
senza di una lesione al braccio de-
stro e di una lesione all'indice della
mano destra, comparsa successiva-
mente. |l paziente riferisce |'esordio
della lesione al braccio come una zo-
na iperemica di piccole dimensioni,
lievemente edematosa e pruriginosa.
In seguito, con I'aumento delle di-
mensioni, |'iperemia si & risolta cen-
tralmente e ha inferessato esclusiva-
mente i margini della lesione, crean-
do un anello eritematoso (liliac ring),
poi scomparso, che circondava la

Figura 1. Braccio destro: lesione atrofica.
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chiazza dove la cute appariva sottile
e atrofica. Attualmente la lesione ap-
pare di forma rotondeggiante e ben
delimitata, di circa 4 ¢cm di diametro,
di aspetto atrofico, anelastico, con ri-
dotto spessore del tessuto sottocuta-
neo e colorito omogeneamente ma-
dreperlaceo, senza segni di vascola-
rizzazione o di iperemia periferica
(Figura 1).

Nella zona dorsale dell'indice della
mano & presente una lesione lineare;
fin dalla sua comparsa I"aspetto &

cheratosica.

sempre stato fibroso e sclerotico, iper-
cheratosico, color avorio con zone
iperpigmentate, senza segni di interes-
samento ungueale (Figura 2).

Gli esami ematochimici di routine e
I'autoimmunita, praticati nel sospetto
di una patologia del connettivo, sono
nella norma; non viene consentita |'e-
secuzione della biopsia cutanea.
Supportati dalla letteratura, si pone
diagnosi di sclerodermia localizzata
giovanile e si propone trattamento
con emollienti e idratanti'?.

Figura 2. Dito indice della mano destra: lesione fibro-sclerotica iper-

SCLERODERMIA LOCALIZZATA GIOVANILE (MORFEA)

La sclerodermia & una patologia au-
toimmune del tessuto connettivo, distin-
ta in sclerodermia sistemica, quando
inferessa la cute e gli organi interni, e
in sclerodermia localizzata o morfeaq,
quando limitata a cute e softocute.

L'incidenza della morfea & stimata tra
lo 0,4 e il 2,7/100.000, pit comune
nel sesso femminile e nella razza
bianca, senza influenze in base al-
I'etd ma, spesso, con familiarita per

Medico e Bambino 6/2012

patologie autoimmunitarie. Le lesioni
della morfea si presentano inizialmen-
te come aree di aspetto eritematoso o
violaceo con evoluzione in placche
sclerotiche, prive di peli e anidrotiche,
con una quota variabile di iperpig-
mentazione postinfiammatoria. Sono
assenti, a differenza della scleroder-
mia sistemica, il fenomeno di Ray-
naud, la sclerodattilia, le alterazioni
del letto capillare sub-ungueale e il

coinvolgimento degli organi interni'*.

Le lesioni, spesso aspecifiche, vengo-
no descritte come placche ipo- o iper-
pigmentate o simili a ecchimosi, di
forma ovalare o lineare; la maggior
parte dei bambini presenta lesioni
ipopigmentate. La morfea viene classi-
ficata, secondo la presentazione clini-
ca, in 5 varianti: circoscritta, lineare,
generalizzata, pan-sclerotica e mista.
La variante a placche & la piv frequen-
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te nell’adulto, mentre nel bambino si
osserva maggiormente la forma linea-
re, monolaterale nel 95% dei casi e
spesso con una singola lesione. Nel
15% dei pazienti, soprattutto in etd
pediatrica, si riscontra la variante mi-
sta con la compresenza di lesioni di
aspetto diverso come nel caso descrit-
to|,3,4-

Nonostante la morfea sia per defini-
zione una forma di sclerodermia limi-
tata, non sono rare le manifestazioni
exfra-cutanee, soprattutto articolari,
che possono evolvere con solo danno
estetico o anche con limitazione fun-
zionale. Particolare attenzione merita
la morfea lineare cranio-facciale, en
coupe de sabre, per il possibile coin-
volgimento del sistema nervoso centra-
le o dell’occhio’*.

La terapia, spesso con risultati fru-
stranti, si avvale dei cortisonici sommi-
nistrati sia localmente che, nelle forme
estese, per via sistemica, talvolta con
posologie elevate. Nelle forme resi-
stenti, a rapida evoluzione oppure
che coinvolgono aree funzionalmente
importanti, sono utilizzati farmaci im-
munosoppressori come il methotrexa-
te, anche in associazione con i corti-
sonici a boli, oppure il micofenolato
mofetile o gli UVAT in associazione a
farmaci fotosensibilizzanti (psoraleni,
PUVA), disponibili in pochi centri spe-
cialistici. Pud essere indicato un tratta-
mento fisioterapico®*”.

La morfea & in genere una patologia
autolimitante, la cui prognosi é legata
alla presentazione clinica della lesio-
ne stessa con miglioramento in un pe-
riodo variabile da alcuni mesi ad al-
cuni anni. L'evoluzione a sclerodermia
sistemica & molto rara, compresa tra
lo 0,9% e il 5,7% dei casi®.

Diagnosi differenziale

La diagnosi di sclerodermia localizza-
ta giovanile si avvale essenzialmente
della clinica, anche se a volte pud es-
sere difficile distinguere le lesioni ipo-
pigmentate della morfea da altri tipi
di lesione tra cui & bene ricordare®’:

e Vitiligine: lesioni in genere simme-
triche e in aree fotoesposte o perio-
rifiziali; inizialmente rotondeggian-
ti, tendono a confluire e assumere
contorni frastagliati. Sono rispar-
miati gli annessi cutanei;

e lichen sclerosus o sclero-atrofico:
coinvolge principalmente |'area ge-
nitale con macule o papule di colo-
rito biancastro e aspetto atrofico,
corrugate, spesso multiple e con-
fluenti in placche, a volte prurigino-
se. La rara forma extragenitale per
istologia e morfologia pud essere
difficilmente distinguibile dalla mor-
fea;

e Pitiriasi lichenoide cronica: interes-
sa il fronco, le natiche o gli arti in
sede prossimale con papule rossa-
stre multiple, a volte con piccole
squame e aspetto di vetro ghiaccia-
to. Dopo alcune settimane le lesioni
si appiattiscono, lasciando un alo-
ne marrone che scompare in diver-
si mesi. La variante ipopigmentata
& piv comune nel bambino;

* |popigmentazione postinfiammato-
ria: segue la guarigione di patolo-
gie inflammatorie, come dermatosi
bollose, ustioni e infezioni cutanee,
e compare anche su cicatrici. Seb-
bene la pigmentazione sia ridotta,
la cute non & mai bianco-avorio.
L'anamnesi & dirimente ed & pre-
sente una tendenza alla risoluzione
spontaneaq;

e Pitiriasi versicolor: si localizza su
torace, addome, dorso e prossimal-
mente agli arti in adolescenti e gio-
vani adulti. Le macule rotondeg-
gianti variano dal bianco al rossa-
stro, al bruno-giallastro; possono
presentare in superficie un sottile
strato squamoso simile a polvere o
avere |'aspetto di papule. Sono
spesso di piccole dimensioni e non
evolvono in una sostituzione fibrosa
del tessuto;

e Pitiriasi alba: & poco diversa dalla
ipopigmentazione postinfiammato-
ria ed & quasi sempre |'esito di una

flogosi eczematosa rilevabile anam-
nesticamente. Si presenta con lesio-
ni rotondeggianti inizialmente rile-
vate e lievemente eritematose, suc-
cessivamente piatte e ipopigmenta-
te, che scompaiono, in genere, nel-
I'arco di alcuni mesi; pud essere
presente prurito.
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