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Introduzione

La porpora di Schonlein-Henoch (HSP) ¢
la pi comune vasculite dell’infanzia che
colpisce circa 10-20 bambini per 100000
per anno. Oltre il 90% dei pazienti hanno
meno di 10 anni, con una eta media di 6
anni e con una predilezione maschile mino-
re (M/F =1,2/1) . Piu raramente si osserva
negli adulti.

Si stima che negli adulti si verifichi in 3,4-
14 casi per milione *. Vari fattori sono stati
considerati come possibili trigger della HSP
tra cui infezioni virali e batteriche, vaccini,
allergie alimentari, farmaci e punture di
insetto '. L'HSP & caratterizzata clinicamen-
te dalla classica tetrade comprendente:
porpora palpabile, artralgie, coinvolgimento
renale e gastrointestinale. Queste mani-
festazioni cliniche possono manifestarsi
nell’arco di giorni o settimane. In una survey
del 2016 condotta su 260 adulti con HSP il
100% presentava porpora mentre il coin-
volgimento articolare era presente nel 62%
dei pazienti, la glomerulonefrite nel 70% dei
pazienti e nel 53% erano presenti sintomi
gastrointestinali . In un altro studio veniva-
no comparati i sintomi degli adulti con quelli
dei bambini individuando come in questi
ultimi fossero maggiormente presenti il
coinvolgimento articolare e addominale °.

Nell’HSP sono, invece, meno comuni alcu-
ne manifestazioni cliniche come vasculite
cerebrale, emorragia testicolare ed emorra-
gia polmonare interstiziale. | sintomi neuro-
logici sono rari sebbene un mal di testa non
specifico € pill comune di quanto si pensi.
Occasionalmente pud presentarsi diplopia,
atassia e neuropatie periferiche 4.

La diagnosi di HSP si basa sui criteri EULAR
(European League Against Rheumatism).
sensibilita del 100% e specificita dell’87%
nei bambini e sensibilita del 99% e specifi-
cita del 86% negli adulti °.

Di seguito nella Tabella | sono elencati i cri-
teri per la diagnosi di HSP:

Il gold standard per la diagnosi delle vascu-
liti cutanee rimane la biopsia cutanea e
i depositi di IgA a livello vasale risultano
caratteristici della HSP ma non sufficienti
per la diagnosi in quanto possono essere
presenti anche in altre forme vasculitiche,
nell’eritema nodoso € in altre condizioni di
stasi venosa ©.

Caso clinico

Si presenta il caso di una donna di 25 anni
che afferiva nell’'ambulatorio di Medicina
Generale a febbraio 2020 per comparsa
di lesioni non pruriginose sul secondo dito
del piede destro e sulla porzione laterale

dell'avampiede (Fig. 1). All'esame obiettivo
i parametri vitali risultavano nella norma,
assenza di febbre. La paziente negava dolo-
ri articolari e riferiva epigastralgia la setti-
mana prima della comparsa delle lesioni.
All’anamnesi la paziente presentava tiroi-
dite di Hashimoto e artrite psoriasica in
terapia da circa 10 anni con adalimumab
40 mg ogni 21 giorni. A Dicembre 2019 la
paziente aveva eseguito un ciclo di terapia
con ceftriaxone per processo infettivo pol-
monare.

Venivano eseguiti inizialmente esame di
routine quali emocromo, profilo epatico,
VES, fattore reumatoide, TAS, proteina C
reattiva, esame urine con urinocoltura,
ab anti parvovirus B19 risultati tutti nella
norma. Veniva eseguita consulenza reu-
matologica che in prima istanza ipotizzava
forma meta infettiva mentre veniva ritenuta
meno probabile la reazione avversa ad ada-
limumab. Veniva, pertanto, impostata tera-
pia con FANS ibuprofene 600 mg 2 volte
al giorno e prednisone 15 mg/die a scalare
2,5 mg ogni 5 giorni e da tenere in osserva-
zione presso il proprio Medico di Medicina
Generale.

Dopo circa una settimana la paziente
accedeva nuovamente nell’ambulatorio di
Medicina Generale lamentando artralgie
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TABESLLA L
Criteri EULAR per diagnosi di HSP

Criteri EULAR

Descrizioni

Criterio mandatorio

Porpora o petecchie con predominanza alle estremita inferiori

Minimo 1 dei 4 seguenti criteri:

dolore addominale diffuso con esordio acuto

esame istopatologico con presenza di vasculite leucocitoclastica o glomerulonefrite proliferativa con
predominanza di depositi di IgA

artrite o artralgie con esordio acuto

coinvolgimento renale con proteinuria 0 ematuria

mIGURA 1.
Lesioni petecchiali secondo dito e parte laterale piede destro. Edema caviglia destra.

migranti, estensione prossimale delle lesio-
ni purpuriche fino al ginocchio (Fig. 2).

Per sospetta vasculite veniva richiesta visita
dermatologica che poneva dubbio diagno-
stico tra vasculite leucocitoclastica e sindro-
me guanti e calzini e consigliava esecuzione
di ulteriori esami (c-ANCA, p-ANCA, C3, C4,
ENA, ANA, esame urine), risultati negativi, e
di ripetere consulenza reumatologica.

Dopo qualche giorno, la paziente riferiva
artralgie migranti (caviglia sinistra, ginoc-
chio destro, polso destro, caviglia destra)
associate ad edema di grado marcato a
livello inferiore della gamba destra (Fig. 2).
In tale sede, inoltre, la paziente riferiva
disestesie e dolore urente esacerbati dalla

stazione eretta prolungata per cui veniva
presa in carico in una clinica reumatolo-
gica per ulteriori accertamenti. Durante il
ricovero sono stati eseguiti ECG, ecografia
addome completo, Rx torace e gastrosco-
pia risultati nella norma. Lelettromiografia
documentava una lieve multineuropatia
sensitivo-motoria da verosimile interessa-
mento vasculitico dei vasa nervorum.

Venivano eseguiti ulteriori esami di labora-
torio quali anticorpi anti HIV, Ab anti HbsAg
e Ab anti HCV, PT, PTT, crioglobuline, cal-
protectina fecale, sangue occulto nelle feci,
b-HCG, profilo tiroideo e lipidico e fibrinoge-
no tutti risultati nella norma. L'esame urine
mostrava eritrociti 35 elementi, cellule
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epiteliali squamose numerose, cristalli di
ossalato di calcio numerosi. La proteinu-
ria delle 24 ore risultava 450 mg/24h su
300 mg/24h.

Veniva quindi richiesta una consulenza
nefrologica che poneva il sospetto diagno-
stico di HSP in seguito a criteri EULAR (pre-
senza di petecchie oltre a due criteri quali
coinvolgimento renale con proteinuria e
artralgie migranti).

La paziente iniziava, pertanto, terapia con
prednisone 50 mg/die per 2 settimane a
scalare, colchicinal mg/die, tramadolo 10
gocce die per Os ore 16, e pantoprazolo 20
mg/die ore 7 a digiuno.

Dopo 30 giorni dal ricovero la paziente veni-
va rivalutata con sostanziale miglioramento
del quadro clinico e scomparsa delle lesioni
purpuriche a livello delle gambe. Persisteva
lieve proteinuria. Si consigliava prosecu-
zione della terapia con riduzione progres-
siva del dosaggio del cortisone. Effettuato
sierologico COVID-19 IgG e IgM con esito
negativo. Dopo 60 giorni, iniziava program-
ma riabilitativo personalizzato per ipostenia
dell'arto inferiore destro e dolore neuropati-
co al terzo distale della gamba destra. Dopo
90 giorni dal ricovero la paziente riferiva un
netto miglioramento del dolore neuropatico.
Veniva eseguita un’ulteriore rivalutazione
laboratoristica che evidenziava una riduzio-
ne dei livelli di proteinuria. Completava, per-
tanto, lo scalaggio dello steroide e prose-
guiva programma riabilitativo fisioterapico.

Discussione

Abbiamo riportato un caso di HSP in una
donna adulta che & iniziaimente afferita
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—IGURA 2.

Dopo una settimana, estensioni lesioni petecchiali arti inferiori e edema caviglie.

nell’ambulatorio di Medicina Generale con
iniziale quadro di porpora agli arti inferiori
in seguito estesasi e con la comparsa di
artralgie migranti.

Sebbene la HSP sia una patologia preva-
lentemente pediatrica andrebbe presa in
considerazione nella diagnosi differenziale
in adulti con petecchie agli arti inferiori e
artralgie migranti ed eventuale coinvolgi-
mento del tratto gastroenterico come nel
caso clinico da noi riportato.

Negli adulti ha una incidenza annuale di 1,3
casi ogni 100000 e la patologia tende ad
essere autolimitante nei bambini mentre
risulta essere pill severa negli adulti 7. Alla
luce di ci0, risultera pertanto importante
considerarla nella diagnostica differenziale
come fatto nel case report da noi descritto.
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Conclusione

Come si evince da questo case report,
nell’ambulatorio di medicina generale, oltre
alle piti comuni patologie riscontrate, & pos-
sibile imbattersi in quadri clinici tra i piu
vari e complessi e anche in patologie meno
comuni, se non addirittura rare. Compito del
medico di medicina generale (MMG) sara
quello di sospettare quadri clinici anomali
che possono sottendere patologie piti com-
plesse o pit rare ed effettuare una prima
valutazione laboratoristica di esclusione delle
patologie pili comuni e in seguito avvalersi
della consulenza dei colleghi specialisti in
una integrazione territorio-ospedale al fine di
effettuare una corretta diagnosi, un adeguato
monitoraggio e gestione della terapia.

Riteniamo inoltre come possa essere utile in
questi casi e soprattutto in ottica pandemi-
ca la gestione anche tramite videoconsulto
con il collega specialista al fine di migliorare
ulteriormente la gestione integrata ospeda-
le-territorio.
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