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Quando la pillola
non va giu

di Antonino Gulino

In questi giorni il Corrieredella Sera, uno dei nostri
quotidiani piu autorevoli, hatrattato il problemadella
appropriatezzaterapeuticain eta pediatricae giadal
titolo, Farmaci shagliati a un bambino sutre, sollevava
qualche dubbio di malpractice.

Il redattoreindicavacome causadi questo fenomeno
lecurefai dateeleprescrizioni non miratea bambini,
acorredo dell’ articolo unainteressante tabellamostrava
frai farmaci piu arischio antibiotici (amoxicillinao
cefaclor) eantipiretici (paracetamol ).

L articolo al di ladellefacili strumentalizzazioni
hail merito di teneredtal’ attenzione sul problemadella
mancanza di sperimentazioni cliniche e di adeguate
formulazioni per molti farmaci di pertinenza pediatrica.

Noi pediatri sappiamo bene che lamaggior parte
delle molecole datempo in commercio non sono regi-
strati per I’ uso in etapediatrica. In molti casi, infatti, le
multinazionali del farmaco non richiedono lalicenza
d'uso del loro prodotti nei bambini siaper lamancanza
di incentivi finanziari, siaper le difficolta pratiche a
organizzare studi clinici controllati nella popolazione
pediatrica

Pertanto continuiamo a prescrivere farmaci non
registrati per |’ uso pediatrico spesso con indicazioni
diversedaquelleriportate nellalicenza(il cosiddetto
uso off label) basandoci su ragionevoli prove scientifi-
che, conlaconsapevolezzachelamancataregistrazione
s basasul fatto chegli enti regolatori non hanno ricevuto
unarichiestaspecificadall'aziendaproduttrice o abbiano
dati insufficienti sullasicurezzael’ efficaciade farmaco.

Ma spesso non abbiamo conoscenzecircail dosag-
gioottimale, le caratteristiche cinetiche e dinamiche e
le potenziali reazioni avverse, non essendo sufficienti
quelle derivate dagli studi condotti sugli adulti.

L’ assenzadi questeinformazioni limitale possihilita
di unacorrettaprescrizionein termini di efficaciaedi
insorgenzadi effetti collaterali.

Molti di quei farmaci “shagliati” citati nell’ articolo
non sono quindi frutto di negligenza o peggio di scarsa
informazione, che peraltro non deve essere esorcizzata
apriori, mail frutto di unvuoto scientifico elegidativo
chetuttoraci privadi uno strumento indispensabile
come un prontuario pediatrico.

Il nostro auspicio & che enti comel’ European Me-
dicinesEvaluation Agency (EMEA) olaFood and Drug
Administration (FDA) possano darci un contributo in-
dispensabile per meglio operare.

Noi “umili prescrittori” abbiamo il dovere di non
banalizzare qualsiasi terapiae soprattutto di non sovra-
stimare |’ esperienzapersonale, I uso inveterato di far-
maci non puo farci scordarei possibili effetti negativi,
il recente esempio dei decongestionanti nasali o della
metocl opramide ne € un allarmante esempio.
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I'angolo di

Le recenti notizie di cronaca su casi di
meningite meningococcica e I’inevitabile

seguito di terrorismo mediatico ¢’impongo-

no di dare qualche nota informativa su
due importanti aspetti, per i quali siamo
stati bersagliati da domande e richieste.
Rubiamo a piene mani dagli scritti del
nostro carissimo prof. Bartolozzi,
I’esperto piu aggiornato in materia e
nostro stimatissimo nume tutelare.

Allarme

menigite

Lariduzionemarcatadel
casi di meningite da Hae-
mophilusinfluenzae b e da
Pneumococco, aseguito del-
ladiffusionedellerispettive
vaccinazioni, hareso oggi la
meningite dameningococco
|apit importante causa bat-
tericadi tale patologianel
bambino, con ancoraun alto
indice di mortalita. | casi fi-
noradenunciati in Italiasono
inforte decremento dalle pri-
me registrazioni del 1965
(1399 nel 1965, 300circanel
2006), con unamortalitache

rimane compl essivamente
intorno al 10% in media.

L’ agente batterico, la
Neisseria meningitidis, eun
diplococco gram negativo,
di cui sono stati identificati
ben 13 sott({dqruppi. Lamag-
gior partedelle malattie me-
ningococcichedell’ uomo so-
no dovute ai ceppi A, B, C,
W-135ed Y. Lamalattiapuo
presentarsi in formaendemi-
caein piccoli focolai (clu-
ster). InItaliai meningococ-
chi di gruppo A sono stati
responsabili di meningococ-
cemiefinoa 1963, in segui-
to nel nostro paese si sono
dimostrati pit spessoin cau-
sai sierotipi B eC. | dati epi-
demiologici indicano chein
Italiadal 1985 al 1988 |la
maggior partedel cas e stata
determinatadal siero gruppo
C, mentretrail 1989 e primi
anni 2000 s eavutaunapre-
valenzadel B. Dal 2004 il
Meningococco Sierogruppo
C étornato ad aumentare,
tanto che negli ultimi anni &
risultato responsabiledi oltre
il 50% dei casi italiani. Solo
nel 2006 2007 il numero di

di Giorgio Bartolozzi

casi di malattiainvasivada
meningococco C sono dimi-
nuiti di nuovo, ma questa
volta non per variazione
spontanea del genio epide-
mico, maper |’ uso sempre
pit diffuso dellavaccinazio-
ne con vaccino coniugato
contro il meningococco C.
In Europa, nell’anno
1998/1999, si e registrata
un’incidenzadi 1,1 caso su
100.000 abitanti, mentrein
Italiain un periodo presso-
ché sovrapponibile
I'incidenzaéstatadi 0,3 cas
per 100.000 abitanti.
Da“Epicentro” del di-
cembre 2007: “nel 2001 so-
no steteregistrate 815 segna-
lazioni di meningiti di
qualsiasi tipo, 878 nel 2002,
996 nel 2003 €984 nel 2004.
Dadl 1994 il patogeno piti fre-
guentemente identificatoin
Italiae stato |0 Sreptococcus
pneumoniae, seguito dame-
ningococco ed Haemophi-
lus. L’ incidenzadellamenin-
gitemeningococcicainItalia
e minore rispetto al resto
dell’ Europa: ogni anno ven-
gono segnalati circa300 cad,

invasiva (Red Book,2006).

precedenti la malattia;

7 gg precedenti la malattia;

esempio compagni di scuola o di lavoro);

Schedal - Rischio di malattia per contatti del caso indice affetto da malattia meningococcica

Ad alto rischio: si raccomanda profilassi (contatti stretti):

- Contatti domestici: specialmente bambini piu piccoli;

- Bambini in contatto all’asilo nido o alla scuola materna nei precedenti 7 gg;

- Esposizione diretta alle secrezioni dei pazienti, attraverso baci, condivisione dello spazzolino da
denti o delle posate, indizi di contatto stretto sociale nei 7 gg precedenti;

- Contatto non protetto durante I’intubazione endotracheale o respirazione bocca a bocca nei 7 gg

- Soggetti che hanno dormito o mangiato frequentemente nella stessa abitazione del caso indice nei
- Passeggeri seduti accanto al caso indice in voli di pit di 8 ore.

A basso rischio: la chemioprofilassi non & raccomandata:

- Contatto casuale: nessuna storia di una diretta esposizione con alle secrezioni del caso indice (per

- Contatto indiretto: soltanto contatti con un soggetto ad alto rischio ma nessun contatto col caso indice
- Personale sanitario senza un’esposizione diretta alle secrezioni del caso indice.

pari a5,1 casi ogni milionedi abitanti, rispetto
allamediaeuropeache edi 14 casi per milione.
Lamaggior parte delle segnalazione proviene
dalleregioni del Nord Italia. Un terzo di tutti i
casi segnalati haun’etainferioreai 5anni. La
letalitd complessiva e del 13% circa, similea
quanto osservato negli altri paesi occidentali. La
maggior parte dei meni n_?ococch| isol ati appar-
tieneal siero gruppo B (75% nel 2001, 60% nel
2002, 56% nel 2003), anche se negli anni succes-
Sivi édato osservare un gradual e incremento dei
cas determinati dal sottogruppo C”. )
Le manifestazioni cliniche dellamalattia
meningococcicasono proteiformi: dallasemplice
rinite efaringite, allapolmonite, allacongiunti-
vite, per arrivare, unavoltacheil meningococco
abbiaraggiunto il torrentecircolatorio, allasepsi
acutacon o senzameningite. |l passaggio dafor-
melocalizzate banali aforme settiche erelativa-
menteveloce, in alcuni casi valutabilein ore. Nel
40% dei soggetti che sviluppano unameningo-
coccemias haunaformasetticemica, nellaquale
puo insorgere unameningite, machein qualche
caso assume | aspetto dellavecchiasindrome di
Waterhouse-Friderichsen.
~ Lemisuredi profilassi sono simili aquelle
impiegate per pneumococco ed Haemophilus.
L’ utilitadellemisure profilattiche & legataal faito
chei soggetti che sono entrati in contatto stretto
con un paziente con mal attia meningococcica
hanno un rischio da500 a 1000 volte superiore
aquello dellapopolazionegenerae. E' necessario
rocedere quanto primaallaprofilass farmaco-
ogica, meglio seentro le 24 oredall’ individua-
zionedel caso primario (scheda 1). E' consigliata
laprofilassi anche per chi haavuto comunque
contatti con le secrezioni orali del paziente, attra-
verso baci, condivisione di bevande o cibo, nei

meningococco nel 75-90% di casi. Per
" eradicazione del meningococco in un portatore
faringeo e stato utilizzato ancheil ceftriaxonein
unicadose (125 mg nel bambino < 15 anni, 250
mg nell’ adulto). Sel’ epidemiarisultadovutaa
un meningococco appartenente ad un sierotipo
versoil 8ua|e_ édisponibile un vaccino, vapresa
in considerazione lapossibilitadi instaurare una
vaccinazione, in associazione alaprofilass far-
macologica Il vaccino halo scopo principale di
ridurre lapossibilitadi casi secondari.
Oggi esistono tretipi di vaccino: a) vaccini
polisaccaridici (A, C, W135, Y); b) vaccini non
lisaccaridici versolaN. meningitidisdi gruppo
; €) vaccini polisaccaridici coniugati, 0 mono-
componenti per il meningococco C o tetraval enti
per i meningococchi A, C, Y eW139. | vaccini
polisaccaridici tetraval enti sono poco immuno-
geni in soggetti di etainferioreai 2 anni e non
stimolano [e celluledellamemorig; inoltre hanno
un’ altaspecificitadi gruppo. Purtroppo anchei
vaccini polisaccaridici per il sierotipo B Si sono
dimostrati poco immunogeni atutteleetd Una
rispostaimmunogenacefficace anchea di sotto
del 2 anni di etalaconferiscono invecei vaccini
coniugati, a pari di quanto avvienecon i vaccini
anti-haemaophilus ed antipneumococco, in quanto
viene superatoil problemadellaT indipendenza
cheinterferisce con I’ efficaciadegli antigeni
polisaccaridici. In letteratura sono gia presenti
numerosi studi sullavaccinazione controil me-
ningococco mediante vaccini, costituiti daanti-
geni proteici di superficie (vaccino norvegese e
vaccino cubano). Attualmentein NuovaZelanda
€in corso unalargaricercacon un vaccino contro
il meningococco B, preparato “ sumisura’ per il
meningococco responsabile dell’ epidemia.

7 gg precedenti I’ attacco infettivo del

casoindice. La prevenzi onenon Scheda 2 - Vaccini in commercio in Italia

indicata per il personaledellascuola

o per il personale sanitario, salvo per Vaccini polisaccaridici

quelli che hanno avuto stretto con- |Mencevax ACWY

tatto con I’ammal ato (respirazione

bocca abocca, intubazione e aspi- | Vaccini coniugati

razione, ecc.) Il farmaco di scelta per

laprofilass elarifampicina, chealla |Meninvact (Sanofi)

dosedi 10 mg/kg ogni 12 oreeper 2 [Menjugate (Novartis)

gg, assicura un’ eradicazione del |Neisvac-C (Baxter Healt)

(L’ informatore farmaceutico 67° ed., 2007)
Dosi < 12 mesi Dosi >12m o
Bambini >2 anni
e adulti 18,00
Meningitec (Wyeth) 8 1 58,50
3 1 57,50
3 1 57,50
2 1 59,00




E’ una patologia di frequente riscontro nei nostri ambulatori,

guasi quanto quella delle infezioni delle vie aere, ed al pari
di quella, i comportamenti diagnostici e terapeutici non
sempre sono univoci ed omogenei, tanto che ancora la
diarrea rappresenta una importante causa di ricovero
ospedaliero ed un terreno in cui ebm si scontra con
condizionamenti culturali e ambientali. Rispondiamo ad
alcuni quesiti frequenti sulla base di quanto emerge da una

medicina fondata sull’evidenza.

Diarrea acuta: FAQ con EBM

1. Quando enecessarioricover areun bam-
bino con diarreaacuta?

Inlineadi massmasono pochissimi i casi che
dovrebbero esser gestiti in ambiente ospedaliero,
a contrario di quanto risultanelle statistiche DRG
dei reparti ospedalieri italiani. Lelinee guidain-
dicano come criteri per il ricovero: a) neonato; b)
incapacitadi assicurare unareidratazione orale
per eccesso di vomito; ¢) etainferiorea sei mesi
quando febbre el evata e diarrea muco-ematica;
d) disidratazione grave; €) stato di shock; f) inaf-
fidabilitadei genitori. Al di ladi questi criteri il
ricovero € considerato inutile o inappropriato.

2. Comevalutarelo stato clinico del bambi-
noinrelazioneallaterapiaoad i comportamen-
ti terapeutici da adottare?

E’ pleonastico ricordare e sottolineare cheil
danno maggioredi unadiarreaacutaé correlato
al’ entitadelle perditeidriche, siacon vomito che
con ladiarrea, e che quindi |’ obiettivo primario e
quello di reintegrare velocemente le perditerei-
dratando il bambino. E’ consequenziale quindi
unacorrettavalutazionedel grado di disidratazione
(tab.1) per sapere quanti e aquale velocitasono
i liquidi daintrodurre. Nellatabella2 sono indicati
le quantita opportunedi liquidi daintrodurre.

3. Quali sonolecausepit frequenti di diar -
reaacutanel bambino?

Lagastroenterite acutainfettivae quellapiu
frequente. Nei paesi industrializzati la frequenza
maggiore e quelladovutaavirus (70%), conin
testal Rotavirus che agiscono attraverso unapro-
teinanon strutturale che funge datossing, attivando
I’ AMPciclico. Pochi casi sono dati daaltri virus,
quali Adenovirus (possono dare invaginazioni),
Noroviruse Astrovirus. Leforme batteriche sono

di Alberto Fischer

principalmente determinate dal genere Salmonella,
ed unapiccolaquotada ersinia, Campilobacter
e Shighella. Sono queste le uniche gastroenteriti,
“pit frequenti nei Paesi inviadi sviluppo”, che
necessitano di terapiaantibiotica specifica, anche
seleindicazioni delle linee guida consigliano
prudenza, poiché spesso tali formesi risolvono
spontaneamente.

Per diarreaacutasi definisce quellacon un
numero di scariche superiore alletre quotidiane
e per unaduratanon superiore alle due settimane.
Oltresi parladi diarrea persistente o seladurata
superail mese di diarreacronica. Intali casi &
opportunoricercare dtre cause poiché !’ incidenza
di quelleinfettive € molto piu bassa, e quindi &
necessario ricorrere alleindagini di laboratorio
chenellagran parte delle gastroenteriti acute non
servono anulla.

Tralealtre cause di diarreavi sono daconsi-
derareleinfezioni in altri distretti (otite, vie uri-
narie), inflammazioni intestinali (MICI), neoplasie
(produzione di VIP), malassorbimenti (deficit
disaccaridasi, celiachia, fibrosi cistica), allergie
(proteine latte vaccino), liberazione di citochine
0 sostanze istaminosimili, ecc. In praticasiale
causeinfettive chelealtre cause citate realizzano
duetipi di diarrea, lasecretoria (piu frequente) o
laosmotica. Laprimaé quellatipicamentelegata
atossinebatteriche o virali le quali, attraverso un
recettore presente sulla superficie dellacellula
intestinale, attivano I’ AMP ciclico determinando
un blocco del riassorbimento del Nae unasecre-
zione endoluminaledi Cl eacqua. Su questo mec-
canismo & basato il razionale di a cune recenti
terapie di supporto allareidratazione orale o ve-
nosa. L e osmotiche spesso si presentano come

Tab.1l Semeiotica della disidratazione

miste (secreto-
rie/osmotiche) e

Tab.2 - Modalita di idratazione orale

Peso Eta Quantita nelle prime 4 h
<5Kg |5mesi 200-400 ml
5-8 Kg|4-12m 400-600 ml

8-11 Kg| 1-2 anni |600-800 ml
11-16 kg | 2- 5 anni [800-1200 ml
16-50 kg | 5-15 anni [ 1200-2200 ml

Esiste anche un’ altraforma patogeneticadi diar-
rea, presentein acune malattie comele MICI, che
edefinitacomeinfiammatoria.

4. 11 vomito eun sintomo frequente, e pesso
di ostacolo allareidratazioneorale e causadi
ricovero. Quali farmaci per inibirlo e per met-
tereunareidratazioneorale?

Nel novembre del 2007 I’ AIFA hapubblicato
unareview guidasui farmaci antiemetici utilizzati
in pediatria, verificando attraverso gli studi pub-
blicati il rapporto benefici/costi. In prefazioneil
lavoro, pubblicato sul Bollettino Farmacol ogico
Italiano, sottolineacome dal 2004 |lametocl opra-
mide é statabanditadal Ministero della Sal ute per
bambini a di sotto dei 16 anni. Gli studi riguardano
in prevalenzasiail domperidone che alcuni far-
maci antiemetici utilizzati attualmente nelle che-
mioterapie, comel’ ondasentron, ecio sianelle
gastroenteriti acute che nei vomiti da RGE. Per
quanto riguardalagastroenterite acutalascarsa
efficacia, peraltro transitoria, del domperidone e

zione delle soluzioni orali (tab.3). Sono del tutto
sconsigliate le soluzioni estemporanee per
I eccessiva osmol arita che tenderebbe ad aumen-
tare, anzichéridurre, ladiarrea(coca-cola, gato-
rade, acqua e sale, acqua e zucchero, ecc). Non ci
sono controindicazioni al’ utilizzo di probiatici,
purchési ricordi chegli studi seri sullaloro effi-
cacianel caso di diarree acute riguardano solo il
genere Lactobacillus. Di recente e stato messoin
commercio un farmaco ad attivitaantisecretoria,
il racecadotril, lacui efficacianel supportarela
soluzione orale eridurre entitae tempi di diarrea
e stataampiamente dmostratain unaseriedi studi
clinici, che hanno avuto I’ approvazione
nell’ ambito dellelineeguidadell’ AAP (American
Accademy of Pediatrics). |l farmaco agisceini-
bendo I’ enzimacheidrolizzale encefaine, prote-
ine endogene che bloccano I’ attivazione
dell’ adenilciclasi.

6. L' antibiotico & necessario?

Se analizziamo questo problemae valutiamo
i report nazionali di uso di questi farmaci non pos-
samo fareameno di evidenziare come nonostante
le varie raccomandazioni, leinnumerevoli linee
guida, i numerosi convegni scientifici, vi eun
elevato utilizzo di questi farmaci per patologiein
cui edifficile poter fare unadiagnosi etiologica,
ma che certamente comein piu studi affermato,
trovano nelle cause virali I’ incidenzamaggiore.
Cosl anche nellediarree acute,

Tab.3 — Soluzioni per la reidratazione orale

dove é dimostrato come la

Na m causaetiologicapiu frequente
Soluzione Glucosio mmol/l | mEg/L | mEg/L | Osmolarita ﬁ?%%' \G:Eiljas,é\%ﬁ)ell_ggtggile
ESPHGAN 2001 | 74-111 60 20 234271 9 ;
; 2004 ricordano anche comevi

Dicodral 60 90 60 20 221,3
deve esser un uso oculato e

Alhydrate 80 60 20 300

Sodioral 88 60 20 |215 prudente anche quando la
Reidral 75 60 20 205 etiologia battericae sicura-

controbilanciataed annullatadaunaserie di rea
zioni avversi di natura soprattutto neurologica
(disturbi extrapiramidali, distonie, convulsioni,
modificazioni dell’umore). Meglio si situa
I’ ondasetron per il quale, attraverso indicatori di
risultato, e statadimostrataunareale efficaciacon
un ridottafrequenzadi eventi avversi. Tuttaviale
attuali indicazioni espresse nel bugiardino
dell’ ondasetron non prendono in considerazione
il vomito nelle gastroenteriti acute per cui il suo
uso in questi casi €un off-label.
5.Lareidratazioneorale énecessaria?

mente rappresentata. E' chiaro
chenei paesi inviadi sviluppo, dove é piu alta
I'incidenzadelle forme batteriche, il tipo di ragio-
namento si modifica, ecio anchenel casi di ma-
lattie daimmunodeficit o terapieimmunosoppres-
sive, o malattiecroniche. L’ antibiotico eunadelle
armi migliori cheabbiamo, I’ unicaarmacherisol-
ve etiologicamente una patologia (infettiva) e
sprecarlafavorendo I'incremento eladiffusione
delleresistenzein tempi in cui non vengono im-
messe nuove formule chimiche, mi sembraproprio
un delitto.

Non solo &

Disidratazione
grave (>10%)

Disidratazine | Disidratazione
lieve(3-5%)| media (6-9%)
Cosclenza Agitato Agitato/soporoso
Occhi Normali Alonati
Frequenza cardiacal Normale Tachicardica
Tempo di refill <2 2’
Diuresi normale oligurica
Cute secca secca

Soporoso

Infossati
Tachi/bradicardica
>3

Oligo/anurica
marezzata

sono classica-
mente quelle le-
gate amalassor-
bimento di
sostanze, ad ine-
zioni direttedella
pareteintestinale,
aneoplasie.

necessariamaé | Tab-4 — Batteri causa di gastroenteriti e antibiotici correlati (5-7 gg)

il fondamentale Antibiotico | Antibiotico

erazionale ap- | Agente etiologico | 1° scelta 2° scelta Note

proccio tera- | Salmonella Amoxicillina | Ceftriaxone penlidenaiely
peuticoindicato Cotrimoxazolo | Cefotaxime S unodenr aasi
dall’OMS, che [ersinia Ceftriaxone | Aminoglicosidi| Sempre

_ha a.nChe.datQ Shighella Cotrimoxazolo | Ceftriaxone Solo nei casi pi gravi
indicazioni [Campylobacter | Azitromicina | Doxiciclina (>8a)| sempre

sullacomposi- |Giardia Metronidaolo | Albendazolo Sempre




Mi capitafrequentemente di ricevere telefo-
nate di colleghi alarmati perché, da accertamenti
di laboratorio eseguiti, si € evidenziato un livello
elevato di creatinfosfokinasi (CK). Molte sonole
condizioni, infatti, alcune benigne atre gravi, che
possono causare un’ elevazione del CK e occorre
quindi valutare questo indizio con grande attenzio-
ne poiché puod avere scarso significato clinico o,
per contro, puo rappresentare laspiadi una pato-
logiaprogressiva.

L’ enzima cregtinfosfokinasi (CK) & unaprote-
ina globulare costituita da due subunita e con un

molecolare di 43 kDa. Unadellefunzioni piu
Importanti dell’ enzima consiste nel facilitare il
rilasciamento delle fibrocellule muscolari. 1| gene
che codificalaCK é stato localizzato sul braccio
corto del cromosoma 13. Sono stati, inoltre, isol ati
trediversi isoenzimi dellaCK che vengono deno-
minati MM sedi origine muscolare, BB di origine
cerebrale e MB di origine cardiaca.

L aconcentrazione plasmaticadellaCK (CKe-
mia), utilizzata come indice aspecifico di danno
muscolare, e entrataafar parte delleindagini ema-
tochimichedi primo livello richieste nella pratica
clinicadal pediatra e dall’ anestesista. Grazie a
questo semplice accertamento, infatti, possiamo
pervenirealladiagnos di patologie che sarebbero
passate altrimenti inosservate in eta pediatrica.

Per definizione si considerano patologici livelli
di CK da5 a50 volte superiori rispetto ai valori
normali. Questa condizione viene definita
“iperCKemia’ enel casi in cui non si associaad
una patologia muscolare viene denominata
“iperCKemiaidiopatica” . Questo termine e stato
coniato per laprimavoltanel 1980 da Rowland
per indicare |’ aumento della CK in soggetti senza
evidenti segni obiettivi neurologici e con un quadro
EM Grafico e bioptico non suggestivo di specifiche
mal attie neuromuscolari. In questa condizione,

di Raffaele Falsaperla

I’anamnesi familiare € negativa e solo talvolta
evidenzianei collaterali lapresenzadi segni sfu-
mati come unamodestaipertrofia dei muscoli del
polpaccio; I’aumento dellaCK e notevoleei livelli
non mostrano sostanziali variazioni nel corso degli
anni. Non si osservano, inoltre, segni neurologici
tipici di neuromiopatiacomeiposteniao iporefles-
Sla osteotendinea, mentre occasionalmente si pos-
Sono riscontrare segni aspecifici come mialgie,
facile affaticabilita, crampi muscolari. In meta
circadei casi I'EMG mostra anomalie specifiche
caratterizzate da unariduzione dei potenziali
d azione efibrillazione. Labiopsiarisultadi solito
normale anche se si possono osservare segni di
lieve sofferenza muscolare come unalimitata va-
riabilitadi calibro dellefibre ed infiltrati flogistici.

Accanto aquestaformabenignadi iperCKemia
esistono pero forme di iperCKemia associate a
patologie muscolari adecorso progressivo; pertan-
to, quale iter diagnostico dobbiamo seguire?

1) Aumento transitorio del CK senza sintomi
clinici di malattie neuromuscolari.

In questi casi, il livello di CK tende aridursi
o anormalizzarsi nel giro di qualche settimanao,
a piu, di tremes el’ obiettivitadel paziente rimane
negativa. L’ aumento del CK pud essere secondario
al’impiego di alcuni farmaci (antibiotici in parti-
colare), aterapieiniettive intramuscolari o asforzi
fisici intensi. Non € necessario eseguire ulteriori
controlli ematici €/o altri accertamenti diagnostici.

2) CK elevato per un periodo superiore ai tre
mesi.

Quandoii livelli di CK rimangono elevati per
un periodo superiore ai tre mesi, € necessario ese-
guire alcuni accertamenti diagnostici (ECG ed
Ecocardiocolordoppler) atti ad indagare lafunzio-
nalita muscolare in generale e del miocardio in
particolare anche seil paziente non presenta segni
clinici di malattiamuscolare. || miocardio, infatti,
ha una struttura simile a quella del muscolo

scheletrico el aumento del CK puo verificars
sianel corso di patologie muscolari schele-
triche che nel corso di patologie del miocardio.
Un esempio di compromissione cardiacacon
aumento del CK élacardiomiopatiadilatativa

(CMD): questa anomalia puo essere espres-
sioneisolatadi una patologia primitivamente
cardiaca o rappresentare la manifestazione di

una patol ogia che colpisce precocemente il
miocardio e successivamente il muscolo
scheletrico.

Di recente, abbiamo osservato un paziente

con aumento dellaCK e CMD nel quale é stata

diagnosticata successivamente, tramite in-

Schema 1 CPK
/ aumentato \
Transitorio ngﬁwg;it)e
(< 3 mesi) \ senza segni clinici o
EMG
— Senza
Alterazioni Alterazioni
Clinicheo EMG Clinicheo EMG
BIOPSIA Follow-up BIOPSIA
MUSCOLARE clinico annuale MUSCOLARE
ESAMI ESAMI
GENETICI GENETICI

dagini genetiche, la distrofia muscolare di
Becker (DMB).

3) CK elevato associato a segni clinici e/o
neurofisiologici di patologia muscolare.

Questo campo € molto complesso poiché com-
prende un vasto numero di malattie muscolari.
Infatti in questo gruppo di affezioni rientrano le
miopatie distrofiche, le miopatie congenite, le
sindromi metaboliche ed inflammatorie (tab. 1)
ed infinel’ipertermia maligna.

L e prime sono patol ogie degenerative che col-
piscono esclusivamente il tessuto muscolo-
scheletrico come la Distrofia Muscolare di Du-
chenne (DMD) e di Becker (DMB) o distrofinopa-
tie, laDistrofia Muscolare Congenita (DMC) ele
Distrofie Muscolari dei Cingoli ormai note conil
termine di sarcoglicanopatie. Le miopatie conge-
nite, di riscontro non raro, sono patologie che esor-
discono subito dopo |la nascita (e comungue entro
sei mesi dallanascita) con ipotoniagrave e si dif-
ferenziano in base ad anomalie strutturali eviden-
Ziabili solo con labiopsiamuscolare. Quelle pit
comuni sono lamiopatia central core, lanemali-
nica eladisproporzionedi fibre. In queste forme
di miopatie congeniteil CK pud essere lievemente
aumentato, anche se, non costituisce un parametro
di aiuto diagnostico. Le miopatie metaboliche con
coinvolgimento muscolare sono le glicogenosi
muscolari (GSD), |e miopatie lipidiche e le mio-
patie mitocondriali.

Un altro gruppo di patologie che determinano
iperCKemiasono le miopatie inflammatorie ed
in particolare lapolimiosite (PM) eladermatomio-
site (DM), quest’ ultimadi piti frequente riscontro
in eta pediatrica

L’Ipertermiamaligna € unagrave condizione,
spesso fatale, che pud manifestars repentinamente
in seguito all’inalazione di anestetici come
I’ alotano o alla somministrazione parenteral e di
miorilassanti come la succinilcolina. Nel sospetto
di tale patologia e importante eseguire il test
al’ aotano (eseguibilein pochi laboratori italiani)
che, nei pazienti affetti daipertermiamaligna,
causa contratturadi un frammento di tessuto mu-
scolare fresco ottenuto mediante biopsia e mante-
nuto in vitro in soluzione fisiologica.
Diagnosi

Ladiagnosticadelle maattie muscolari s basa
sullatriade caratterizzata da: obiettivitaclinica,
dosaggio plasmatico del CK ed EMG. Purtroppo
nessuno di questi esami fornisce informazioni certe
sullacompromissione del tessuto muscolare; per-
tanto seil CK si mantiene elevato per ameno tre
mesi, € opportuno eseguire la biopsia muscolare
anchein assenza di una compromissione clinica
e/o neurofisiologica.

Tale accertamento diagnostico Si puod eseguire
con metodicatradizionale (acielo aperto) o me-
diante agobiopsia. Quest’ ultima sfrutta un mecca
nismo ascatto, “trigger”, e presental’ enorme van-
taggio di essere poco invasiva e di facile
esecuzione, favorendo cosi lacompliance del ge-
nitori. Lametodica“acielo aperto” per contro,
consente di prelevare un quantitativo sufficiente
di tessuto muscolare che rende possibile
I’ esecuzione di indagini istochimiche e biochimi-
che approfondite.

Leindagini di immunoistochimicatramite
I’introduzione di anticorpi monoclonali hanno

rivoluzionato |a diagnosticamuscolare. Le carenze
proteiche sono “essenziali” per porre diagnosi di
distrofinopatia o di tutte le altre forme di Distrofia
Muscolare. Ricordo atale proposito che negli ul-
timi otto anni sono state scoperte una decina di
proteine citoschel etriche muscolari lacui carenza
determina un fenotipo simil distrofico (caveolina,
disferlina, calpaina, complesso del sarcoglicano,
merosina, teletonina).

L’indagine bioptica, quindi, pud dare indica-
zioni diagnostiche molto utili, essenziali sevoglia-
mo escludere una patol ogia muscolare subdolache
potrebbe manifestarsi in epoca successiva. Certa-
mente un notevol e aiuto diagnostico puo venire
dall’impiego delleindagini di geneticamolecolare
che, nelle malattiein cui € noto il gene coinvolto
(ad es. nelle distrofinopatie) permette unadiagnosi
di certezza e puo quindi rappresentare unaalterna
tivaalla biopsiamuscolare.

Conclusioni

L’iperCKemiavera (5 volteil valore normale)
eindice di patologiamuscolare mentre lanorma-
litadel CK non puo escludere una patol ogia mu-
scolare (sia primitiva che secondaria). Inoltre
I’ esame bioptico é necessario e fondamentalein
tutti i casi di elevazionedel CK associataad alte-
razioni cliniche e/o EMGrafiche e nel casi in cui
il CK s mantiene costantemente elevato oltrei tre
mesi, anche in assenza di anomalie cliniche ed
EMGrafiche. E' sempre utile eseguire, in tuttele
iperCKemie, accertamenti cardiologici (in parti-
colare un esame ecocardiografico) per escludere
una compromissione cardiaca altrimenti non evi-
denziabile.

Gli accertamenti di geneticamolecolare sono
utili per confermareil 0 diagnostico eviden-
zZiato tramite lo studio delle proteine muscolari
citoscheletriche.

Tab. 1. Malattie muscolari associate ad
iperCKemia
Malattie muscolo scheletrico
Miopatie Distrofiche
Distrofinopatie (DMD/DMB)
Distrofia Muscolare Congenita (DMC)
Limb Girdle DM (LGMD)
Distrofia Miotonica (DMt)
DM Emery-Dreifuss (EDMD)
DM Facio-Scapolo-Omerale (FSHMD)
Miopatie Congenite (MC)
Miopatia Central core (CCD)
Miopatia Nemalinica (NM)
Miopatia da disproporzione fibrale (MDF)
Miopatia da accumulo di desmina (DeM)
Malattia da accumulo di actina (Actinopatia)
Miopatie metaboliche
Glicogenosi (GSD)
GSD Il da deficit di maltasi acida
GSD V tipo McArdle da deficit di fosforilasi
GSD VII da deficit di fosfofruttokinasi
Miopatie lipidiche
Deficit di Acil-CoA deidrogenasi (A-CoAD)
Deficit di 3-idrossiacil-CoA
Miopatie mitocondriali
Miopatie inflammatorie
Dermatomiosite
Polimiosite
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DISTURBI DELL’ARTICOLAZIONE

TEMPORO-MANDIBOLARE

7

L articol azione temporo-mandibolare &
un’ articolazione che si distingue datuttele altre
per acune caratteristiche che larendono unica.
E’, infatti, un’ articolazione doppiareae, protetta
per la sua localizzazione e la vicinanza
all’ orecchio el cervello, il movimento avviene
con unatrazione muscolare parallela alla
superficie, sfruttala sensibilita propriocettiva
dentale per ladisarticolazione, il capo articolare
mandibolare é rivestito da una strato
condrogenico deputato alacrescitamandibolare
che coincide con la superficie articolare. Questa
suaultimacaratteristicafasi che un disturbo, un
trauma o, comunque, qualsiasi evento patogeno
che col pisce questa articolazione provochi un
iposviluppo mandibolare.

L’ evento sistemico pit comune e’ artrite
reumatoide che col pendo soggetti di giovane eta
crea unadeformitafacciale caratterizzata dauna
retrognazia e faccialunga spesso asimmetrica.
Invece il sovraccarico muscolare, alcune
malocclusioni ed i traumi in genere, provocano
unacondizione nota come patol ogia degenerativa
progressiva. Questa é caratterizzata da una
dislocazione mandibolare che € la causa di un
rumore articolare conosciuto come “click”
dovuto allalussazione del disco articolare. Questo
rumore é dato dalla lussazione-riduzione del
disco durantei movimenti mandibolari.

L’ evoluzione di questa condizione comporta
lalimitazione del movimento di apertura con
conseguente blocco mandibolare. In acuni casi,
caratterizzati dalassitaligamentare, il blocco
puo avvenire in apertura con impossibilita di
chiudere la bocca

Ladiagnosi viene eseguita mediante un
esame clinico obiettivo e supportata dalla
stratigrafia dell’ articolazione temporo-
mandibolare o dalla TC. Nei casi di lussazione
precoce laprognosi € quasi sempre favorevole.
Laterapiamiraad eliminareil sovraccarico, dare
supporto all’ articolazione erilasciare i muscoli
masticatori. Il successo e di solito raggiunto con
il trattamento iniziale che consiste
nell’ applicazione di un apparecchio chiamato
“biotemplate” che non € altro che un
riposizionatore mandibolare che si incastra sui
denti dell’ arcatainferiore (volgarmente chiamato
“bite”). Una particolare dieta alimentare, il
controllo dello stress, laginnasticamasticatoria,
la terapia farmacol ogica miorilassante ed un
sostegno psicol ogico sono allabase dellaterapia

di Sergio Sambataro

di supporto.

Ci permettiamo di sottolineare I'importanza
di una diagnosi precoce soprattutto per le
conseguenze di iposviluppo del terzo inferiore
dellafaccia che questa patol ogia pud provocare.

1
“/*.| Fig. 1. Visione latera-
/ le schematica
A ldell’articolazione
temporo-
mandibolare con i
muscoli masticatori.

CAUSES OF *CLICKING®

NORMAL JOINT SPACE AND DISC IHCORGRUITY

S A

(i astt A

i
DISTAL DISPLACEMERT o OPENING o CLOSING

&

Fig. 2. In alto, nello schema, la condizione
normale dell’articolazione temporo-
mandibolare. In basso, la genesi del click:
riduzione dello spazio articolare con lussa-
zione del disco; riduzione dello stesso
durante il movimento di apertura; perdita
del disco durante la chiusura della bocca.

Fig. 3. Paziente affetto da iposviluppo
mandibolare monolaterale.

A. Articolazione con mandibola normale.
B. Patologia degenerativa progressiva
all’ultimo stadio con conseguente iposvi-
luppo mandibolare monolaterale.

mulato, oltre ai soliti chili di troppo, anche

un discreto numero di regali. Certamente
trai piu graditi v' € un libro sorprendentemente
avvincente: “Lapassionedi Artemisia’ di Su-
san Vreeland. Il libro narra della straordinaria
vitadella primagrande pittrice italiana, unani-
memente riconosciuta e celebrata come tale
nellagtoriadell’ arte dell’ Occidente. Pur vivendo
in un mondo ostile alle donne, Artemisia Gen-
tileschi infranse tutte le regole del suo tempo
(il XVI1 secolo) per affermarelaproprialiberta,
difenderelapropriaarte ed, inseme ad essa, la
personale suavisione dell’amore e dellavita.

Stupisce (e induce ariflettere) come una
storia ambientata negli splendidi scenari della
Firenze seicentesca (oltre chein quelli —splen-
didi altrettanto —di Romae Napoli) possatra-
sudare tantamodernitd: Artemisaétrale prime
femministe di cui si abbiamemoriastorica; e
tuttaviale sue difficoltaafarsi largo in un am-
biente di soli uomini, la necessitadi dar prova
continua del suo grande talento nel lavoro, le
complicazioni datedal conciliare quest’ ultimo
conlafamiglia, indeme dl’ astuziatuttafemmi-
nile di ostentare modestia e debolezza per non
ferire |’ orgoglio maschile, mi sembrano tutte
tappe di un percorso che ancoraoggi le donne
compiono nel tentativo di affermare se stesse
ed inseguire una non raggiunta parita sociae
con gli uomini.

Lamodestia numericacon laquale, soprat-
tutto nellapoalitica, s son talvoltain Italiariser-
vate “quoterosa’ & unacontroprova (vaevole
ancor primain chiaveideological) del persisten-
te primato maschile. Masein Parlamento, dove
il numero dei delputati uomini & notevolmente
superiore aquello delle donne, pud sembrare
logico che ad occupare ministeri e presidenze
Vi Sia una preponderanza maschile, € meno fa-
cilmente comprensibile come cio accadain pe-
diatria. Perché —digiamocelo —|a pediatriaé
“femminil€e’; eppure, nonostante laloro schiac-
ciante superioritanumerica, quante sono le don-
ne che occupano posizioni dirigenziali
al’interno delle Societa Scientifiche, dei Presidi
Ospedalieri o delle Organizzazioni Sindacali?
Qualcuno ricordaun Presidente Nazionale della
SIP o dellaFIMP donna? E le “ primarie” nei
P.O., in specie dellanostraregione, non si con-
tano forse con le ditadi unamano? Quantele
“quoterosa’ al’interno del direttivi delle varie
Saocieta e Federazioni? Ho provato adarmene
una spiegazione, senzatuttaviaraggiungerlain
termini pienamente appaganti. Certo, lamolte-
plicitadei ruoli chel’ esser donna comporta
non efattore di secondariaimportanza. Siamo
professioniste ma, con |0 stesso impegno, non
rinunciamo ad essere madri e mogli, ecio —e
innegabile- rallentalacorsain certe competi-
zioni sul lavoro.

L'uomo, d’atronde, € pit sovente guidato

I n occasione delle feste natalizie ho accu-

ARTEMISIA E LE ALTRE:

di_Maria Libranti

dall’ambizione; il chelo spinge aricoprireruali
di “potere”, affascinato spesso piu da
quest’ ultimo che dalle mansioni connesse al
ruolo. Un contributo decisivo alle miefacili
analisi credo mi siastato fornito, qualche sera
fa, daun“illuminante” documentario televisivo
di un noto antropologo. Si parlavadegli uomini
delle caverne (altro che XV1I secolo oterzo
millenniol); eppure laspiegazione ai miei per-
ché credo g trovi ancorali, tral’ Homo Habilis
el’Homo Sapiens, scrittanel genomadei nostri
antenati e facilmente leggibile, dunque, anche
nel comportamento dell’ uomo moderno.

Unasolaelagrande differenza che determi-
nala“superioritd” maschile: la capacita di fare
gruppo.

Gli uomini hanno da subito appreso che
per difendersi dai pericoli, procacciarsi il cibo,
combattere le avversita dellanatura erain-
dispensabileil “lavoro di squadra’; per
millenni s sono, cosi, aggregati, sostenendosi
ecollaborando traloro per il raggiungimento
di obiettivi comuni. Ben presto, gli obiettivi
si sono evoluti, determinando pure una
maggiore articolazione e complessitadelle
alleanze (non scevre—si sa- davereforme
di avversionedi gruppi di uomini verso altri
uomini...). Lacapacitadi aggregarsi e di
trovare alleanze é rimasta— pero — di per sé
invariata. Le donne, viceversa, giadai tempi
delle caverne restavano a casa ad accudire i
figli, apreparareil cibo ed aritagliarele pelli
degli animali per confezionare una copertura
per il corpo. Attendevano che gli uomini tor-
nassero dallacaccia, ed e sicuro che fossero
in agguerrita competizione traloro stesse per
accaparrarsi il “miglior partito”, il cacciatore
Piu ileche garantisseil benessereloro e quel-

odellaprole, ingrado, altresi, di ricoprire, per
le stesse doti, un ﬁiu elevato rango nella pur
elementare gerarchia sociale.

Ladifficoltaafare gru%)o, favorita spesso
daun’insopprimibileinvidia per chi abitala
“cavernd’ piu bella, o per coloro che, peri mo-
tivi pit svariati, vengono percepite come possi-
bili “rivali” nellacompetizione femminile e —
credo —ancor oggi per le donneil pitiforte osta
colo dasuperare d fine di unaloro salda affer-
mazione collettiva. Chi fapoliticalo sa: ledonne
non votano le donne! Da pediatradi base spero
che le mie numerose colleghe ignorino la
“dott.ssa Flintstone” che éin ognunadi noi e,
con le qualitapeculiari delle donne (buon senso,
intuito e pragmatismo, anzitutto), sappiano dare
nuovo vigore alla Pediatria, in specie oggi che
ci troviamo allavigiliadi ineluttabili e delicati
cambiamenti.
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Il declino
dell’incidenza

delle epatiti in-
fettive in eta pe-
diatrica ci ha fatto
forse dimenticare questo

capitolo della pediatria.

Il colloguio con un nostro illustre
conterraneo, Giuseppe Maggio-
re, puo aiutarci a rivalutare que-
sta patologia, mutata ma non
scomparsa dai nostri ambulatori.

Gulino: Nei nostri ambulatori non vedia-
mo piu bambini affetti da epatite acuta.

Esiste ancora questa patologia?

Maggiore: In Italial’ epidemiologia delle
epatiti virali si € modificata radicamente in
relazione alla diminuzione della natalita, a
miglioramento delle condizioni di igiene am-
bientale e anche grazie al’ introduzione della
vaccinazione obbligatoria contro I’ epatite B.

Pertanto le epatiti acute esistono ancora
ma hanno cambiato eziologia, prima erano
essenzialmente di eziologia virale,oggi sono
piu frequentemente correl ate a mal attie autoim-
muni.

L’ epatite B che é stata una calamita,ora &
limitata ai bambini adottati o che comunque
vengono da paesi in cui non esistono adeguti
programmi di vaccinazione. L’ epatite A si &
anch’ essamolto ridimensionatain generae nel
territorio nazionale sia come gia detto per un
miglioramento delle condizioni igienico-
sanitarie, Sia per programmi specifici di vacci-
nazioni. Oggi il vaccino pud essere usato nella
prevenzione post-esposizione dei pazienti o
dei familiari con epatite acuta A.

Il virus dell’ epatite C e stato il principale
responsabile dell’ epatite post-trasfusionale fino
al 1990, anno in cui S ereso disponibileil test
di identificazione dei donatori potenzialmente
infettanti che hadi fatto evitato nuoveinfezioni.
Latrasmissione verticale (madre —figlio) éla
principaleviadi trasmissione dell’ epatite C in
eta pediatrica ma clinicamente non da epatite
acuta.

In questo contesto emergono epatiti auto-
immuni che se pur rare sono causa di gravi

condizioni cliniche.

G.: Queste epatiti decorrono spesso in ma-
niera silente, come possiamo riconoscerle?

M ..: 1l riscontro occasionale di un aumento
delle transaminasi puo essere il primo segno
di un’epatite immuno-mediata, ma
I"“epatomegalia’ €il dato clinico piti comune
di queste patolo-
gie e non vamai
sottoval utato.

G.: Quali so-
no le piu fre-
quenti epatiti
immunomedia-
te?

M.: Diciamo
che ci sono due
tipi di epatiti im-
munomediate: le
epatiti autoim-
muni, fortunata-
mente rare, ma
che possono
esordire con un
decorso acuto
talora talmente
grave darendere
necessario, se
non vengono
diagnosticate e
trattate rapida-
mente, un tra-
pianto di fegato.
Sono le vecchie
epatiti gravi e
fulminanti.

E poi c¢i sono,
con un termine
un po pit ampio,
le epetiti legate a
mal attie autoim-
muni che hanno
un interessa-
mento sia epatico
ma soprattutto
biliare.

Hanno un
esordio subdolo
ma evolvono
Spesso in cirrosi
0 se la compo-
nente biliare é piu

Spiccatain “colangiti sclerosanti”; queste ultime
Se riconosciute e trattate precocemente con
iMmuNOSoppPressivi possono regredire evitando
un trapianto di fegato.

G.: Il trapianto di fegato € I’ultima oppor-
tunita per questi pazienti o rappresenta una
reale soluzione?

di Antonino Gulino

M.: Il trapianto di fegato & una verarealta
terapeutica per tutte le malattie del fegato gravi
del bambino. A questo proposito varibadito
cheil trapianto di fegato trovala suaverain-
dicazione in eta pediatrica.

Leindicazioni del trapianto nell’ adulto,
destinatario della maggior parte dei trapianti,
sono molto deboli spesso criticabili.

Solo in eta pediatrica il trapianto riesce a
dare larisoluzione completa e definivadi una
mal attia con una aspettativa di vita, diciamo,
guasi eguale aquelli senza malattia.

Oggi la Siciliaé una delle regioni con una
piu elevata percentuale di donazione, ma é
necessario continuare a incrementare questi
risultati. Anche perché la nostra regione ospita

uno dei due principali centri di trapianto non

solo pediatrico dell’ Italia, I'|smet di Palermo.
Quest'itituto faquasi il 40% del trapianti pe-
diatrici, raccoglie pazienti provenienti non solo
dall’ Italiamadatutte le nazioni del mediterra-
neo, rappresenta unarealtadi cui dovremmo
essere in un qualche modo fieri.

G.: Esistono alternative al trapianto di
fegato?

M.: lo credo che il trapianto deve essere
0ggi considerato un salvagente indispensabile,
ma |’ ultimacosadafars. L’ epatite autoimmu-
nes pud curare beneconi farmaci che abbiamo
adisposizione, io personalmente ho pazienti
di 30 anni che curo, che ho curato, che stanno
bene e molto probabilmente non avranno mai
bisogno del trapianto di fegato, per questo pero
e necessario in primo luogo una diagnos pre-
coce, e poi “curarli bene”.

G.: Tornando al nostro quotidiano, qguando
noi sospettiamo un epatite, come ci dobbiamo
comportare?

M.: lo credo che sospettare una patologia
grave e complessa come un'’ epatite autoimmu-
ne é fondamentale, mafatti i primi accertamenti
enecessario affidarsi ad un centro di secondo
oterzo livello.

Ladiagnosticafa date é un po difficileed
anche rischiosa, perd non per questo il pediatra
di famigliadeve limitarsi ad inviareil proprio
paziente a centro di riferimento: deveinterve-
nire attivamente nella discussione diagnostica
con i colleghi, non deve rinunciare al proprio
ruolo di medico curante.
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Qualcos'Altro

L’eta barbarica
di Denys Arcand

Ho sempre considerato il nostro ambula-
torio non solo un presidio sanitario maanche
un utile finestra per conoscere un angolo di
\(itﬁrede, lontano dalle mistificazioni media-
tiche.

| genitori che quotidianamente incrociamo
hanno ben poco achefare coni protagonisti
del “mulino bianco”, a quali € surficiente una
buonacolazione per esserefelici, sono distrat-
ti, Spesso spazientiti dafigli esigenti o sempli-
cemente malati.

Uno di loro potrebbe benissimo essereil
protagonistadell’ ultimo film di di DenysAr-
cand, L'eta barbarica, un uomo qual unque,
?I unto ad unamaturita solo cronologica: in-

elice, assente, incapace non solo di assolvere
al proprioruolo di padre e di marito, madi
viverelastessapropriavita.

Trascinato in unaroutine alienante, trova
rifugio in unarealtavirtuale dovei sogni non
sono sogni masolo unabanal e riproduzione
dei tanti miti televisivi, dei quali un po tutti
avidamente ci nutriamo.

Sogni effimeri che non riescono anascon-
derelamancanzadi amore cherendeinutile
ogni esistenza.

Mail protagonistahalaforzadi reagire,
di cercarequalcosacheloaiuti ad andareoltre,
riscoprendo un luogo dellamemoriaancora
libero dai compromessi e dallaipocrisia.

Un gesto disperato cheriesce aridargli
non solo lagioiadellaquotidianitamaanche
il rlsPettc_) dei propri cari.

Il regista.continuacon questaoperalasua
personalissmaandis dellaciviltaoccidentae
offrendoci unacommedia grottescaavolte
divertente, maaben vedere cupamente pessi-
mista, che condannainesorabilmenteil nostro
modo di vivere, mostrandolo come un deserto
di sentimenti, dominato dall’ indifferenza.

Tuttavial’ autore non vuole chiudere le
porte ad ogni speranzae affidal’ ultimo foto-
grammadellasuaopera
ad un bellissimo quadro
di Cezanne. L’arte &
forseper unintellettuale
una possibile via di
uscita, maper un pedia-
. trabastail sorriso com-
4 plice chelafigliadel
protagonista dedica al
proprio padre per im-
® maginare un futuro di-
= verso.

Ethos indipendente

di Adriano Fischer

Uscendo dal contesto commerciale,
ascoltare musica diventa un gioco, una
gara a chi ne sa di piu, chi conosce piu
gruppi, piu cantautori nuovi o sempli-
cemente sconosciuti. E pit hanno storie
da raccontare dietro piu diventano
fonte di propaganda nei salottini alter-
nativi e di tendenza. Internet in questo
da un grande aiuto, perché permette
di ascoltare e vedere quelle band che
sono state apprese da poco attraverso
un passaparola, una rivista particolare,
guelle che “data la limitata tiratura”
costano normalmente il doppio, 0 rivi-
ste on line che presentano, alcune
chiaramente, autori e band esordienti.

Lo scopo, se esiste, e quella di farsi
una cultura indipendente da quella
che viene imposta dalle major, dalle
holding discografiche, dall’industria
della televisione spazzatura che, per
definizione, impone personaggi facen-
doli assurgere ad idoli di second’ordine,
personaggi che oltre modo alimentano
la mafia discografica facendo volare
alle stelle i prezzi dei supporti (sia cd
o vinili). Ne consegue che tutti gli
artisti vengono portati avanti dalle
major discografiche guadagneranno
sull’immagine piuttosto che su una
loro composizione musicale:
quest’ultima sara imbastardita o stra-
volta del tutto dai loro papponi.

Per definizione la musica migliore
si trova in etichette indipendenti, che
non legandosi alle grandi corporazioni,
permettono all’artista un controllo piu
duzione come
musica, testi,
grafica del
disco. Migliore
i1 sia chiaro nel

} senso di ori-
ginalita e di
lavoro proprio
dell’artista
che si decide
di comprare.

In passato parecchi artisti infatti sono
stati veicolati dalle industrie, conver-
tendo la loro musica perché toccava
fini politici e sociali avversi ai potenti.

Problemi del genere li hanno avuti
in passato artisti come Springsteen,
Dylan, i Radio Head: questi ultimi,
andando contro lo stile che persevera
e impone prezzi stellari, entrano nel
giro dell’etichetta netlabel. Nel ven-
tunesimo secolo, infatti, nasce il feno-
meno delle etichette indipendenti che
si appoggiano esclusivamente al down-
load digitale, permettendo di scaricare
brani dai propri siti ma soprattutto dai
grandi portali di vendita di mp3 come
iTunes, Yahoo Music e da quelli piccoli
e specializzati, come ad esempio bea-
port che tratta esclusivamente musica
elettronica. Il vantaggio evidente €& un
grande abbassamento dei costi di pro-
duzione che permette di aprire una
label anche con spese irrisorie.

| Radio Head sono stati un esempio
di onesta commerciale. | loro brani ed
album, singoli e video sono scaricabili
gratuitamente dal loro sito e loro gua-
dagnano esclusivamente attraverso i
proventi dei loro concerti per tutto il
mondo. Chiaramente quando si parla
dei Radio Head si parla di un gruppo
con un ventennio di storia alle spalle,
il primo esempio di alternative rock
nella storia musicale.

Non si puod di certo dire lo stesso
per i gruppi nuovi che cercano un posto
nel mondo, seppur bravi sono come
branzini nel cesto del pescatore.

La musica € ormai lontana ormai
dal concetto etimologico di perfetto
e bello ma dovrebbe nell’accezione
moderna conincidere con tutto cio che
e e rende liberi.

Un albo perfetta-
mente a suo agio in
gueste pagine profes-
sionall, un po “da
medico” un po no, &
“La febbre” di Valeria
Ricciardi, edito da “La
Biblioteca Junior” (=
12,00) un testo ottimo
da consigliare ai geni-
tori che si incontrano
regolarmente o anco-
ra meglio da tenere in
ambulatorio per occu-

pare il tempo
dell'attesa dei piccoli
pazienti.

La febbre, questo
mostro che blocca cosi
perentoriamente la vi-
vacita, l'allegria e il
normale svolgimento
delle attivita dei bam-
bini, e ahime di tutta
la famiglia, si materia-
lizza proprio come un
mostro e con il suo di-
vertente irrompere
nella giornata di un
bambino. La signora
Febbre, rossa e infor-
me, invade la vita in-
sieme al signor Raf-
freddore, un po
stomachevole, verde
e gocciolante, costrin-
gendo il piccolo mal-
capitato di turno a ri-
manere in casa,
spesso a letto e un po
depresso ed in piu
(ma questo € meno
sgradevole) a non an-
dare a scuola. La par-
ticolarita del testo e

recensioni

di Valeria Ricciardi
Ed. La Biblioteca junior
a 12,00

di Giusi Germenia

affidata alla spiegazio-
ne che i due “mostri”
forniscono al bambino
circa il loro coinvolgi-
mento nella lotta ai
microbi per cui, anche
se i fastidi non sono
pochi e si accumulano
giorni di mancato gio-
co, diventa quasi
d'obbligo sopportarli
pazientemente ed at-
tendere cosi il ritorno
dell'energia e del be-
nessere. Accese e co-
loratissime le illustra-
zioni di questo testo
sottolineano appro-
priatamente “l’av-
ventura influenzale”
del piccolo protagoni-
sta, consolandone il
disappunto e aiutando
anche a risollevare (mi
si perdoni il coinvolgi-
mento adulto) la pre-
occupazione delle
mamme ansiose,
quelle, per intenderci,
da antibiotico al primo
starnuto.

Una ulteriore pro-
va circa le infinite pos-
sibilita di un libro: an-
che un messaggio che
sottende un percorso
scientifico, pud essere
filtrato attraverso pa-
role e immagini op-
portune e con quella
vena di ironico diverti-
mento che consente
sempre di porgersi po-
sitivamente ai bambi-
ni.
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LALLER GONAUVTA

IL S.I.S. OVVERO
SKIN IMMUNE
SYSTEM,
OVVERO COME
VIAGGIARE
INFORMATI TRA
L’ IMMUNITA’

di Filippo Di Forti

Lapresunzione miadi conoscere le carenze
del sapere pediatrico € ben notaormai, maé ben
noto anche che, il non far sapere quanto € buono
il cacio conle perelo sadltrettanto, mas aprono
in tal senso prospettive inquietanti.

Il sistemaimmunitario € pieno di insidie ed
i risvolti clinici di pure: laconoscenza no-
strana dell’immunocompetenza delle mucose,
del loro potere assorbente e del loro ruolo nella
rispostaimmunitaria Spesso & presente nei nostri
ragionamenti diagnostici. Di contro temo che
poco si pensi all’immunocompetenza ed alla
maggiore permeabilita della cute del bambino
rispetto all’ adulto.

I maggiore potere assorbente di essa puo
anche essere causa di possibili avvel enamenti
transcutanei. Risale al 1886 |a descrizione del
primo avvel enamento da assorbimento di aniling,
all’ epoca usata come colorante dei pannolini.
Col passare degli anni sono state individuate
altre cause di avvelenamento percutaneo: una
formadi mielinopatia spongiforme daantisettici,
ipertiroidismo e gottadaiodio, necrolisi epider-
micadaalcool.

Saperedi avere achefare col bebé colabrodo
eturbativo, ma“viaggiareinformati” in tal senso
evitale, cosi come sapere che la maggiore per-
mebilitahatre fattori importanti. Il primo e rap-
presentato dal ridotto spessore dellapelle dovuta
ad un numero inferiore di strati cellulari, com-
preso quello rappresentato dallo strato corneo.
Allo stimolo ormonal e della pubertala cute ac-
3ui siralo spessore ed il trofismo tipico

ell’ adulto. Il secondo é costituito dal rapporto
traijfe'ficie cutaneae del bambino rispetto
al’adulto ed il terzo dallapresenzadi unasottile
peluriachericoprelacute del bambino che am-

pliaancoradi piu lasuperficie assorbente.

In praticanel bambino il rapporto superfi-
cie/peso etrevolte superioreaquello di un adulto
(basti pensare ai problemi generati daun’ ustione)
e diminuisce con |" accrescimento staturo-
ponderale. L’ assorbimento & quindi pit esaltato
nel bambino rispetto all’ adulto. In praticail bam-
bino ha“piu pelle’ dell’ adulto.

Queste “ sottigliezze” in premessa sono im-
portanti per introdurre I’ argomento clou della
Serata...!”?

Precedentemente ho accennato
all’importanzadel MALT col suo GALT intesti-
nale, Il suo BALT respiratorio ed il recente (
come scoperta, manon come esistenza) NALT
di pertinenzanasale. Il tessuto linfoide associato
agli apparati summenzionati hail grande compito
di preservarci immunol ogicamente da patogeni
esterni ed immunoillogicamente da antigeni
apatogeni, generando le famaose reazioni di 1per-
sensibilita.

A queste strutture si associa un non meglio
CONOSCIUto sistemaimmunitario cutaneo deno-
minato S.I.S. (Skin Immune System) le cui fun-
zioni appaiono speculari dd MALT. Esso e costi-
tuito da cheratinociti, cellule dendritiche, cellule
endotelidi, linfociti T e mastociti. L’importanza
e codtituita soprattutto dal ruolo dei cheratinociti.
Lealtre cellule sono infatti ubiquitarieed il loro
ruolo e ben noto.

Il cheratinocita & capace di esprimere sulla
suasuperficiemolecoledi | ell classedell’MHC
alequali si legano gli antigeni, produce anche
molecole di adesione per I interazione conii lin-
fociti, ma soprattutto produrre citochine come
IL-1,IL-6, IL-7, TNF afa, TGF, GM-CSF.

A farlabreve un antigene a contatto con
un cheratinocita, precedentemente istruito, puo
far partire larispostaimmunologica ed unadi-
sregolazione di questa complessa e delicata or-
chestracitologicarappresentatadal SIS pud quin-
di tradursi in malattia. Lapelle aquesto punto &
chiaramente coinvoltain primapersona nei ben
noti I, I, 111 eV tipi delle reazioni immunolo-
gichedi Gell e Coombs memoria.

Nel corso di unareazionedi primo tipo avre-
mo un’ orticaria |gE mediata, nel corso di una
reazionedi I1° tipo unalis cellulare, per citotos-
sicita cellulo-mediata anticorpo dipendente (in
questo caso 1gG 0 IgM), con attivazione del com-
plemento, una Steven-Jones per intenderci. Nel
corso di unareazionedi 111 tipo una deposizione
di immunocomplessi alivello tissutale con pro-
duzione di fattori tissutali che determinano de-
granulazione mastocitaria e reazioni di IV tipo
con ladermatite allergica da contatto.

Su una patol ogiaimmunoallergica dovuta
ad immunocomplessi il sapere accademico &
molto scettico, correnti di pensiero danno impor-
tanzaalaricercadegli immunocomplessi circo-
lanti conetest per valutare unareazione allergica,
ma per quanto possa valere lamia esperienza,

livello z dell’EBM, non ho mai riscontrato al-
cunche di inquietante.

Ma come avviene la sensibilizzazione cu-
tanea? Allabase vi € sempre un aptene, lipofilo,
che s insinuaper viatranscorneocitaria, appro-
fittando magari di una alterazione dello trato
corneo. Unavoltapenetrato nellacute, I’ aptene
diventa aptene secondario perché modificato
dai sistemi enzimatici interni, ma situazioni
ambientali come raggi ultravioletti, ossigeno,
radiazioni etc etc, possono anche farlo. Anche

teni di altra provenienza, possono per bio-
chemiotrasformazione diventare |o stesso ap-
tene e cio giustifica con nostra “somma
soddisfazione”, lareattivita crociata

Il matrimonio tral’ aptene secondario e pro-
teina carrier, che non manca mai, crea
I’ antigene compl eto, che viene processato pro-
prio nell’ambito del S.I.S. Successive penetra-
zioni dell’ aptene incriminato produrranno la
proliferazione ed espansione clonale dei linfo-
citi T, per poi dareinizio allafase effettrice,
oveil cheratinocita, ormai istruito a dovere,
faraladermatite allergica da contatto (DAC),
I’ orticaria da contatto (OAC) o I’ eczema atopi-

0.

SelaDAC é dtataritenutaeccezionae fino
ai 2-3 anni e comunque raranei primi anni di
vita, per poi raggiungere alla pubertalivelli
epidemiologici simili aquelli dell’ adulto, ulti-
mamente, probabilmente per una maggiore
sensibilizzazione dei pediatri al problemae
spero cheil mio articolo faccia da aptene per
una ulteriore sensibilizzazione degli amati col-
leghi, le segnalazioni variano trail 13% ed il
24%. E’ opportuno pero operare un distinguo
con la dermatite da contatto irritante (DCI),
OVVero senzameccanismo immunologico ala
base, che colpisceil 20% dei bambini nel primi

dueanni di vita, ladermatiteirritativadell’ area
del pannolino ne e un triste esempio.

Localizzazioni piti comuni dellaDAC sono
i piedi, legambe, lemani ed il volto, ladiagnos
differenziale vafattacon le DCI, ladermatite
seborroica, lapsoriasi, eladermatite atopica.
Gli apteni piu implicati sono laneomicina, i
mercuridli, il nichel, il cromo, I essenze profu-
mate, gli acoli dellalanoling, il bicromato di
potassio. Senza addentrarsi in elucubrazioni e
sofismi didattici, lalocalizzazione dellelesioni
potrebbero dare delle indicazioni di massima,
alla femminina insomma, € non me nevoglia
lamiacaraamicaMariaLibranti, che nel suo
digiamocel o sta esponendo delle sante consi-
derazioni.

LaDAC dei piedi in genere e dovutaa bi-
cromato di potassio o agli apteni dellagomma,
il nikel per lelesioni della parte flessoria degli
arti ea collo, mentre profumi vari elapropoli
dermatiti alivello del collo. Si parlavaanche
di orticariadlergica, rara, danon confonderla
con quellairritativa, ovvero dovutaa polimeri
vasoattivi liberati dapeli di animali o salivao
da piante, basti pensare all’ ortica appunto.
L’OAC puo anche essere airborne, ovvero
dovuta a sostanze aeree come pollini p.es.. Cio
deve essere contemplato nell’ambito
dell’anamnesi, affinche non diventi
“un’amnesi” per |’ appunto.

Lapermeabilitacutaneaavvenutanei primi
anni di vita, siaper il connubbio col S.I.S,, sia
per | assorbimento di tossici, siaper la suscet-
tibilitaaradiazioni ed UVA segnasicuramente
il futuro del nuovo inquilino dellaterrae pro-
babilmente sopravvivere atutto cio ladice lun-
gasullanostracapacitadi difenderci dalle ag-
gressioni esterne.

LO STUPIDIATRA

a cura di Fidifo

ovvero aneddoti di pediatri "sull’orlo di una crisi di nervi"

Le arti grafiche non hanno
piu confini, le rappresentazioni
del patimento umano oggi han-
no un nuovo interprete, nuove
professionalita guardano I’alba
di un futuro radioso ““il bambi-
no & un tragediografo” espri-
me sgomenta la mamma, gli
albori di un nuovo grande fra-
tello kafkiano prendono cosi
inesorabilmente corpo e strut-
tura.

E’ proprio dal farmacista
scaturiscono i primi grandi e
oscuri drammi della vita, con

“ecco la sanzione del tiket”
(’esenzione) si palesa lo spet-
tro di un guaio giudiziario im-
minente. E se lo stato di polizia
in cui a volte ci si sente stravol-
ge I’ottica delle cose, ““il bam-
bino ha I’imperfezione™
(Pesenzione n.d.r.!) comporta
un freudiano senso di discolpa
sul possedimento di sacrosanti
diritti.

Anche il casato e importa-
nte, avere in eredita castelli e
possedimento vari € niente di
fronte all’affermazione che “a

casa mia la tiroide e
ereditaria”.

Il lignaggio fa si che piccoli
privilegi diventino di ordinaria
quotidianita, ma quando un
medico dice che “il bambino
ha le incrostazioni nella
gola” e la mamma afferma
sgomenta che ““ forse sara il
calcare dell’acqua” e la non-
na aggiunge che cio é strano,
in quanto in quella casa ““ sem-
pre acqua comprata si consu-
ma”’, il piccolo ““tragediogra-
fo ha di che raffigurare.
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Stiamo dando...I numeri

Noi medici pratici di famigliaconserviamo
atutt’ oggi unacertadiffidenzanei confronti dei
numeri edei freddi dati statistici. Pensiamo an-
corachelaredtasociaeed, ancor piu, individua
le dei pazienti difficilmente possa essere sche-
meatizzataentro grafici e diagrammi. Pero siamo
ormai anche convinti chel’ approccio statistico
saindispensabile per affrontare le problematiche
dellasalute edellasanita, sempre pit: complesse,
multifattoriali, valutabili scientificamente solo
Su campioni numerosi esignificativi. Insomma,
ormai pitl Nessuno si puod piu permettere di liqui-
darelatematicaconlasemplice, classicacitazio-
nedi Trilussaedel suo“pollo atesta’.

Ovviamente, quelli che ci riguardano pitida
vicino sono leindagini cheinteressano: famiglie,
bambini, adolescenti. Ma, inevitabilmente, dob-
biamo inquadrareil tutto nellerilevazioni che
riguardanoi fenomeni di tuttalasocietd, peraltro
sempre piu: multietnica, multiculturale, globa-
lizzata, in rapidissima, impressionante trasfor-
mazione. Faro riferimento soprattutto agli studi
degli Itituti edelle Organizzazioni piu autorevoli
che, proprio in concomitanzacon lafine di ogni
anno, diffondono con maggiore precisione le
proprieindagini.

Quando i numeri li danno: I’Istat, I’Euri-
spes, la Sip...

I numero dei matrimoni € in diminuzione,
mentre laquotadel matrimoni successivi a primo
raggiungeil 13%. || numero medio dei figli per
donnaedi 1,3%. Aumentano separazioni, divorzi
enuclel monogenitoriali.

Nel corso del 2006 sono nati 560.011 bambi-
ni, circa6.000in piu rispetto dl’ anno precedente.
L’incremento demografico, anchequello relativo
allapopolazione generale (ormai prossimaai 60
milioni) édovutaessenzialmentea flusso migra-
torio cheinteressale Regioni del Centro-Nord,
ad operanon solo degli extra-comunitari, ma
anche dei giovani del sud: circaun milionee
mezzo di individui, solo nel corso dell’ anno pas-
sato. L e famiglie anagrafiche sono circa23 mi-
lioni €900 mila. Gli immigrati regolari rappre-
sentano circail 5% dellapopolazione. L’ aumento
dellegravidanze nel Centro-Nord interessasigni-
ficativamente anche le italiane quarantenni e
cinquantenni.

Sempre piu numerosi risultanoi figli unici,
(24,4%), maanche quelli che hanno un solo fra-
tello (53%). Vicecersa, diminuiscono quelli che
hanno 2 o pitfratelli (22,7%). | bambini del Nord
Italiache hanno tutti | due genitori occupati sono
circail 54,5%, afronte di uno sconfortante 26,8%
di quelli del Sud. I bambini vengono sempre piu

di Angelo Milazzo

spesso affidati alle cure dei nonni, soprattutto
materni.

I1 16,3% dei bambini del nostro Paese vive
al di sotto dellasoglianazionaledi poverta, men-
treal Sud lapercentualearrivaa 29-30%.

Bambini e ragazzi utilizzano sempredi pit
letecnologie. Il cellulare viene regolarmente
adoperato daquasi il 75% dei ragazzi fragli 11
edi 13 anni, edaoltreil 93% del ragazzi trai 14
edi 17 anni. Laquotadi bambini eragazzi, frai
3edi 17 anni, che usaregolarmenteil PC haor-
mai raggiunto il 60%, mentre |’ uso di Internet
coinvolgeil 54% dellapopolazioneinfantile. Fra
i giovani, le percentuali raggiungono rispettiva-
menteil 93% el’ 82%.

A differenzadelle generazioni del ' 68 (del
quaericorresignificativamenteil quarantennale),
gli adolescenti di oggi, nel 71%dei cas, S dichia
rano interessati poco o per nullaallapolitica.
Questi dati mi sembrache possano essere corre-
lati a seguenti: il 49% affermadi averegiatutto
quello di cui habisogno, il 25% addirittura di
disporre eccessivamente di beni e benefici. Del
resto, secondo i ragazzi italiani, il successo si
misura preval entemente su: grado di ammirazio-
ne e rispetto suscitato (25%); disporre di tutto
Cio chesi desidera (19%); I’ avere “tanti soldi”
(12%). Non sorprende peraltro cheil 91% delle
femmineel’ 84% del maschi desiderinoi prodotti
maggiormente propagandati negli spot.

Gli abusi sessuali denunciati si attestano su
oltre 700 |’ anno. Matutti sappiamo che questo
dato rappresentalapuntadi un’ enormeiceberg.
Lechiamate al Telefono Azzurroriguardano i
maltrattamenti sessuali per il 4,2%, quelli fisici
per il 5,1%, quelli psicologici per il 7,6%. Circa
un terzo dei giovani dichiara un’ approccio
“pragmatico” ed apparentemente poco
“romantico” conil sesso.

Il bullismo sembradilagare e sono molti gli
adolescenti chedichiarano di subire provocazioni
epreseingiro“pesanti” (35,6%); offese (25,8%);
brutti scherzi (19,1%).

Infamiglia, i ruoli tendono sempre piu ad
invertirsi. | figli non hanno regole, e non hanno
un’ideadel futuro. | genitori passano sempre
meno tempo in famiglia, troppo presi da ogni
formadi stress, sempre piUl SpESSO per cause non
lavorative. Essi sono sempre pil permissivi, te-
mono lereazioni dei figli, li accontentanoin tutto
per evitare conflitti. Stacrescendo cosi un’intera
generazionedi figli-padroni, maprofondamente
insicuri, esenzapunti di riferimento. Ovviamen-
te, amenoil 75% dei bambini si sente“amato”
dai genitori.

L analisi piu complessa: quella del Censis

L analisi del Censisdescriveun’ ltaliaadue
velocita: daunapartec’€lo sviluppo economico,
anche se meno dinamico degli altri Paesi svilup-
pati; dall’ atraparte unasocietaches distaccada
questo trend. Lo sviluppo economico si muove
infatti su dinamichedi minoranzachenons affer-
mano tralagente, non si traducono in progresso
sociale. Pertanto quellache emerge € unarealta
chediventaogni giorno “poltigliadi massa’, quasi
una“mucillagine”, un “insiemeinconcludente di
elementi individuali edi ritagli personali tenuti
insieme daun socialedi bassalegae senzaacuna
funzionedi coesione dapartedelleistituzioni”. Si
va affermando “ una costante inclinazione al
pegaio”, con inquietanti cause-effetti: disorienta-
mento, stress, disillusioni, frustrazioni, senso di
impotenza, aggressivitain famigliae nei luoghi
pubblici. Si arrivaquindi ad unaverae propria
derivamorale ed esistenziale, ad una perdita
dell’identitacollettiva. Lacrisi quindi, pit che
economica, risultasoprattutto drammaticamente
“etica’. L’ aggressivitadiventa sempre pit una
modalitaespressivaquotidianadegli italiani, una
veraepropria“ degenerazione antropologica’, che
trovaspazio negli stadi, sulle strade, al’interno
dellefamiglie. Il 22% della popolazioneitaliana
viveinzonein cui e presentelacriminalitaorga
nizzata.

Ancoracon maggiore pessmismo, il quotidia-
no londinese Times é arrivato ad affermare che
gli italiani “sono consumati daun senso di declino
nazionale”.

Nonostante tutto cio, il 69% degli italiani si
dichiaraconvinto che, in caso di bisogno, puo
contare sull’ aiuto degli atri. E' proprio vero: fin-
chec’evita, ¢’ ésperanza...

Gli indicatori di salute evidenziano un progres-
sivo peggioramento delleregioni del Sud, nei con-
fronti di quelle del Centro-Nord. Contribuiscono
a gap: strutture, problemi organizzativi, diffusioni
di stili di vitascorretti, trend di invecchiamento
dellapopolazione, invertitarispetto a passato.

Risultain crigi il tradizional e rapporto medico-
paziente. Noi medici Samo sempre pit preoccupati
dall’ autonomia decisional e degli assistiti, dalle
loro pretese, dalle presunzioni, magari basate su
notizie acquisite su Internet, o dallatelevisione.
11 97% degli italiani temono gli errori dei medici,
controil 78% degli abitanti degli atri Paesi euro-
pei. Si tratta evidentemente di un’ipocondriadi
massa, ses considerachesoloil 18% dichiarapoi
di aver subito 0 assistito ad un caso di “ malasanitd’
reale, questavoltain perfettaanal ogiacon quanto
vienedichiarato dagli altri europei.

Il Censis pero sembra non avere dubbi:
“I'insostituibilita del sapere del medico deve ne-
cessariamente riuscire adeclinarsi conil diritto
dei pazienti aconoscere e condividere le scelte
terapeutiche’.

Pediatri tra le stelle

(Z‘i%te: Per leferieestive avrete affittato

unacasaamare suggeritavi daunamico,

malavacanzasara rovinatadavicini ru-

morosi e puzzolenti. Piu tardi scoprirete

ghell vostroamicos eradleato col padrone
i casa.

rﬁ?fa: Unvirusinformatico cambierai vo-
stri dati presenti allaMontepaschi pertanto
sarete codiretti “ cautel ativamente” apagare
tutti i tributi degli ultimi 10 anni.

dibelli: Lefirmefasecheavetefatomet-
teredai vostri colleghi ad un congresso
ECM sono stati scopertedallaDIGOSche
setaccerail vostro quartiere per stanarvi
dal vostro nascondiglio ed arrestarvi.

%30 Finamentesietestati invitati ad
un congresso, madi medicinalegaleaTa-
ranto, voi ci andrete sperando di destare
I’invidiadei colleghi elagelosiadi vostra
moglie, mainvano.

E%@we: Il direttore di unabancadi Udine
vi comunicheradi aver ricevuto “per
errore” il bonifico del vostro stipendio e
Vi costringera ad aprire un conto corrente
pressoil suo Istituto per riaverli.

@g ine: Unamammavi confesserail suo
amoreper voi evi proporradi andarealetto
conlei mavaoi rifiuterete dicendo di non
avere sonno!

é@mia: Stanchi dellemalelinguenei vo-
stri confronti assol deretetre note pettegole
del quartiere per riabilitarvi, vi costera
molto, mariusciretenell’ intento.

ﬁpione: Sottoporranno avisitain guar-
diamedicaunavostrapaziente controllata
dieci minuti prima, per sapereselavostra
diagnos eracorrettal Chiaramenteavevate
sbagliato.

ﬁttario: Scriverete coercitivamente* per
maggioresicurezza’ unaPET encefaloe
scoprireteunapatol ogiararacheverrapub-
blicataavostrainsaputasul LANCET.

é\‘p}ficorno: Unamammaconsegneranel-
lavostrasalad’ attesai biglietti davisita
dell’ ospedaliero vostro nemico sputtanan-
dovi clamorosamente

/ﬁuario: I'impiegatoddl’ ufficioanagrafe
hafattofi ntadlpneogr?tri cordars di voiagd ha
scritto quattro gemelli al massimalistavo-
stro contiguo.

E=sei: Per questo mese solo 9 bilanci di
sal ute, fate proprio schifo!
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Come preannunciato
nel numero precedente di
Paidos a proposito di ri-
schio cardiovascolare, par-
leremo dell’ Ipercolesterole-
mia Familiare, e poiché
I’argomento é interessante
e sempre in divenire di nuo-
Ve acquisizioni, non si € riu-
sciti ad esaurirlo in una so-
la trattazione. Pertanto le
possibilita terapeutiche sa-
ranno descritte nel prossi-
mo numero (come le fiction
che si rispettino!).

IPERCOLESTEROLEMIA

FAMILIARE

GENETICA E CLINICA (2° parte)

L’ I percolesterolemia Fami-
liare (Familial Hyperchol este-
rolemia= FH) € un disordine
metabolico ereditario autoso-
mico dominante caratterizzato
daalti livelli ematici di Coleste-
rolo Totale e Colesterolo LDL
(LDL-C), che si accumulano
nei tessuti (xantomi tuberosi e
tendinei) e nelle arterie (aorta,
coronarie ecc.). Nellaclassifi-
cazionefenotipicadi Fredrick-
son (Tab. 1) laFH éinclusand
tipo Il a. Essa e un disordine
monogenico eterogeneo: muta-
zioni in geni diversi possono
determinare o stesso quadro

di Francesco Privitera

clinico (fenotipo). Il cromoso-
mainteressato il 19 elafre-
guenza in omozigosi e di
1:1.000.000, mentre quellain
eterozigoti edi 1: 500.

| geni colpiti dalle mutazio-
ni sono 3 e precisamente: 1) il
gene LDL-R che codificala
sintesi del recettore per leLDL
(FH- tipo 1); 2) il gene APOB
che codifical’ apoproteina B
(FH-tipo 2); 3) il gene PCSK9
che codifical’ enzima PCSK9
(FH- tipo 3). Qualunque siaiil
difetto genetico, il risultato &
I’accumulo nel plasma, e quin-
di nei tessuti e nelle arterie, di

Tab. 1 - Classificazione delle iperlipoproteinemie di Fredrickson modificata

Lipoproteine +(lipidi)| Fenotipo
elevati nel plasma OMS

Nome generico

Forme primitive

Forme secondarie

Il a
LDL  (COL)

Ipercolesterolemia

Ipercolesterolemia
Poligenica,
Iperlipidemia a
Fenotipi Multipli

CHILOMICRONI (TG) | Iperlipidemia Deficit LPL, Paraproteinemie,
Esogena Deficit apo-ClI LES
Ipercolesterolemia | Nefrosi, Ipotiroidismo,
Familiare, Paraproteinemie,

Sindrome di Cushing,
Porfiria acuta,
Ostruzione biliare

Nefrosi, Ipotiroidismo,

b Iperlipidemia Iperlipidemia a Paraproteinemie,
LDL+VLDL (COL+TG) Combinata Fenotipi Multipli Sindrome di Cushing
X P n Malattia della Iperlipoproteinemia | Ipotiroidismo, LES
Bl (@) Larga Banda beta | di tipo IlI
VLDL (TG+COL) Iperlipidemia Ipertrigliceridemia | Diabete, Glicogenosi I,
Endogena Familiare Lipodistrofia,
Vi Iperlipidemia Paraproteinemie,
a Fenotipi Multipli Uremia
Ipertrigliceridemia
Sporadica
VLDL+ Iperlipemia Mista | Ipertrigliceridemia | Ipotiroidismo, Nefrosi,
CHILOMICRONI Ipertrigliceridemia | Familiare Alcolismo,
(TG+COL) vV sporadica Estrogeni,

Glucocorticoidi,
Stress, Obesita

LDL-C. | soggetti omozigoti
hanno livelli di LDL-C e cole-
sterolo molto alti, mentre negli
eterozigoti i valori sono circa
lametarispetto agli omozigoti
(circa200 — 250 di LDL-C).
Ladiagnosi vienefattain
base ad un punteggio attribuito
acriteri clinici: a) storiafami-
liare del paziente (presenzadi
familiari di 1° grado con livelli
elevati di LDL-C associati o
meno axantomi tendinei o ar-
co corneale; presenzadi maat-
tia coronaria prematura; pre-
senza di soggetto < 18 anni
conLDL-C >95°C); b) storia
clinicadi malattia coronaria
prematura (< 55 anni per il ma
schio e < 60 anni per lafem-
mina); c) livello di LDL-C
suddiviso nei seguenti range:
> 330 mg/dl, da 250 a 329
mg/dl, da190 a249 mg/dl. Ad
ogni criterio s daun punteggio
dala8eseloscoretotade e
> 8ladiagnosi di FH & consi-
derata certa; se il punteggio
totale etra6 e 8 ladiagnos e
probabile, mentre seil punteg-
gioecompresotra3eSladia
gnosi di FH € possibile. Per
quanto riguardai bambini, va
lori di LDL-C > 135 mg/dl
suggeriscono un possibile so-
Spetto di FH ed in generei sog-
getti eterozigoti hanno valori
di LDL-C compresi in media
tra 200 e 230 mg/dl. Le muta
zioni del gene LDL —R che
causano laformapiu grave sa
in omo chein eterozigos sono
numerosissime (> 1000) e
quindi & necessario in ogni pa-
Ziente analizzare tutto il gene
LDL-R. Per complicarci lavi-
ta, le mutazioni di questo gene
possono avere effetti biologici
pill 0 meno gravi: per essere
pit espliciti, le mutazioni che
aboliscono completamente
I’ azione del recettore delle
LDL (*recettore-negetive’) so-
no gravi e sono associate ad
un quadro clinico molto seve-
ro, mentre quelle che riducono,
ma non aboliscono del tutto,
la funzione del recettore
(“recettore-difettive”) , danno

un quadro clinico meno seve-
ro. Quanto detto si apprezza
soprattutto negli omozigoti, i
quali se hanno le mutazioni
“recettore-difettive” esprimo-
no un quadro clinico meno
grave rispetto agli omozigoti
“recettore-negativi” .

Se dall’analisi del gene
LDL-R non si rilevano muta-
zioni, si passa al’analisi del
gene APOB. Le mutazioni di
questo gene riducono la capa-
citadelle lipoproteine APO B
di legarsi al recettore LDL,
ostacolando quindi I’ ingresso
delle LDL nelle cellule. Le
manifestazioni clinichedi que-
sta FH- tipo 2 € meno grave
dellaFH- tipo 1. In assenza di
mutazioni anche di questo ge-
ne, s passaad analizzareil ge-
ne PCSK9, che codificaper la
proteina PCSK 9, laquale con-
trolla il numero di recettori
delleLDL ches trovano sulle
membrane degli adipociti. Al-
cune mutazioni di questo gene
aumentano la capacita di de-
gradarei recettori LDL, ridu-
cendone il loro numero; per-
tanto meno possibilitadi legare
le LDL plasmatiche con au-
mento del loro livello nel pla
smastesso (FH- tipo 3). Sedo-
po aver andizzato i 3 geni non
s éancoraindividuata alcuna
mutazione in presenza di una
diagnos di FH, allora bisogna
ipotizzare I esistenza di altri
geni non ancora localizzati
(arrivano acircail 10-15% dei
soggetti con FH).

Clinicamente la maggior
parte dei soggetti eterozigoti
presentano xantomi tendinei,
presenti invece nellatotalita
degli omozigoti. | tendini mag-
giormente interessati sono
I"achilleo, gli estensori delle
mani, il patellare e gli estensori
del piede. Questi xantomi si
possono infiammare (dolore,
gonfiore) in circail 20% dei
casi e dopo 1-2 settimane si
halaguarigione spontanea. La
cute, meno comunemente, vie-
ne interessata da xantomi detti
tuberosi, che si localizzano

all’ dtezzadel gomiti, delle gi-
nocchia, delle caviglie, delle
natiche e del dorso delle mani.

La cardiopatiaischemica
appare in media con 10 anni
di anticipo sianellapopolazio-
ne generale che negli eterozi-
goti, mentre negli omozigoti
Si possono avere infarti mio-
cardici anche primadel 10 an-
ni di eta

Esiste, per finire, unaiper-
colesterolemiafamiliare atra
smissione recessiva (ARH =
Autosomal Recessive Hyper-
cholesterolemia), molto rara.
Ovviamente sl manifesta solo
negli omozigoti con quadro
clinico grave simile a quello
dellaFH- tipo 1 omozigote con
manifestazioni “recettore-
difettive’. | soggetti eterozigoti
(cosiddetti portatori sani), hon
presentano né LDL-C alto, né
manifestazioni cliniche.ll gene
interessato e I’ LDLRAP1 lo-
calizzato nel cromosoma 1
(1p36-p35) che codifica per
unaproteinachefacilitalafun-
zione del recettore LDL, per-
mettendone la sua internaliz-
zazione assiemealelLDL. Se
questa proteina non funziona
0 e assente, il recettore LDL
legale LDL regolarmente, ma
il complesso LDL -recettore
non viene internalizzato con
relativo accumulo di LDL nel
plasma. L’ ARH solo in Sarde-
gna e particolarmente frequen-
te (1:120.000) e sono state in-
dividuate solo due mutazioni
del gene LDLRAPL.
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Una buona ““alternativa”: I’Osteopatia

“La vita e movimento, il movimento é vita” Andrew Taylor Still (1828-1917)

INCONTRI PAIDOS 2008

La difficile Pediatria:
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Osteopathy” con sede a Kirksville, una cittadina del Missouri.

11 1874 ¢ considerato I'anno di nascita dell’'osteopatia. Andrew Taylor Still (1828-1917), un medico americano, ne
formulo a suo tempo il concetto e nel 1892 apri la prima scuola di formazione in osteopatia, la “American School of

L’ Osteopatia, avvalendosi dell’ applicazione manuale
miraal ripristino del mantenimento dello stato di salute e
di benessere dell’ uomo.

La metodologia analitica e terapeutica in ambito
osteopatico si basa sul principio di relazione tra struttura
e funzone.

L’ obiettivo del trattamento manipolativo osteopatico
eil ripristino della mobilita fisiologica, con un conseguente
miglioramento del metabolismo tessutale del sistema mu-
scoloscheletrico, in quanto strumento dellavitadi relazione
ed espressione dello stato di salute.

Laqualitadel movimento in tutte le sue forme, infatti,
rispecchialaqualitadellavitae dellasalute.

Relazione tra struttura e funzione:

11 Dr. Still concluse che I’osteopatia pote-
va riassumersi in un’unica frase “la strut-
tura governa la funzione”. La perfezione
di ogni funzione e legata alla perfezione
della struttura portante: se tale equilibrio
e alterato ci si trova di fronte a una di-
sfunzione osteopatica, caratterizzata da
una zona corporea in cui € andata persa
la corretta mobilita. L’organismo reagira
a tale disequilibrio creando delle zone di
compenso e di adattamenti corporei non
favorevoli al benessere generale
dell’organismo.

Il corpo, attraverso complessi sistemi di regolazione,
provvede ad instaurare, automaticamente, in risposta ad insulti anatomo-funzionali, meccanismi di
compenso che, inevitabilmente, sono pregiudiziali alacorrettezza cineticadelle sue parti.

Una postura scorretta, le sequel e cliniche meccaniche di un evento morboso o di un trauma, generano
spesso una riduzione dellamobilita di una o piu strutture corporee, divenendo cosi responsabile di un
aggravio funzionale per I’ organismo. Larestrizione dei movimenti influenzalanaturalefisiologia dei
tessuti e |’ organismo risponde con adattamenti compensatori che, nel tempo, possono predisporre
I"insorgenzadi dolore o di vere e proprie sindrome funzionali invalidanti.

L’ osteopata analizzando i movimenti corporei:

- evidenzialelimitazioni di mobilita delle singole articolazioni;

- considerale qualitadel movimento e gli schemi posturali adottati dal paziente;

- agisce manua mente, con interventi correttivi proporzionati al singolo decifit funzionale, atti aristabilire
condizioni di mobilita piu fisiologiche.

L’intervento osteopatico mira ariequilibrare manua mente struttura, funzione e postura.

11 grado di mobilitarecuperato s traduce cosi in uno stimolo riorganizzativo ed in unaridistribuzione
delle sollecitazioni meccaniche; ne consegue unariduzione degli stress articolari, minor fatica e maggior
benessere peri tessuti dell’ organismo.

LaOsteopatia, quindi, si dimostra efficace sia nell’ambito preventivo che di mantenimento dello
stato di salute, oltre ad essere un valido contributo e supporto nella cura di molte affezioni patologiche.

L’ osteopatiaviene utilizzata, in particolare, per lacura delle affezioni dolorose dell’ apparato muscolo-
scheletrico, masi rivelaspesso efficace, siain termini di trattamento che di profilassi delle complicanze,
in molti altri disturbi funzionali di carattere posturale, viscerale e craniale (Osteopatia Strutturale,
Viscerale e Cranio- sacrale).

Patologie trattate dall’Osteopata
Sistema muscolo-scheletrico
Tendiniti, dolori articolari, pubalgie, cervicalgie, dorsalgie, lombagie, dolori costali o intercostali,dolori
addominali da nevralgie vertebrali, dolori al coccige,epicondiliti, e qualsiasi dolorea seguito di un
trauma importante (sportivo, incidente stradale, cadute accidentali, ecc.).
Sistema neurologico
Sciatiche, cruralgie, nevralgie cervico-branchiali, nevralgiefacciali, diverse neuropatologie, ecc.
Sistema digestivo
Reflusso gastro esofageo, erniaiatale, meteorismo, turbe digestive, colite spastica,ecc.
Sistema gineco-urinario
Incontinenza, dolori al basso bacino, dolori durantei rapporti,ecc.
Osteopatia e ORL
Rinite, sinusite cronica, patologie asmatiche, vertigini, cefalee, problemi di deglutizione, ecc.
Osteopatia e neonati
Vari problemi della nascita e della primainfanzia legati ad un parto difficile— come cesareo, disturbi
del sonno, mancanza di concentrazione, didessia, stato collerico, aggressivo,viz di posizonedistrettuali,
torcicollo, problemi digestivi, problemi ORL, canalelacrimale otturato, scoliosi, ecc.
Limiti dell’osteopatia
Il campo d'azione dell' Osteopatia esclude tutte le lesioni anatomiche gravi, ma anche tuttele urgenze
mediche. In questi casi, non si tratta piu di cercareil "punto debol€" che ha permesso I'instaurarsi
della malattia, ma di agire urgentemente, poiché |a patologiain causa non puo piu essere combattuta
con le sole difese dell'organismo.
L'Osteopatia non puo guarire e malattie degenerative, le mal attie genetiche, le malattieinfettive e/o

infiammatorie, lefratture.

dal caso clinico al confronto con gli specialisti

15 Marzo:
Il bambino con patologia all’occhio
M.Di Pietro, M.Lubrano, Di Pasquale, R.Burgio

19 Aprile:

Il bambino con diarrea
A.Fischer, O.Borrelli, Castellazzi

17 Maggio:

Percorsi clinico-diagnostici nel bambino con diarrea persistente

A.Fischer, Bagnara, Magri, S.Bonforte, A.Gulino

25 Ottobre:
Il bambino con orticaria e angioedema
Cacopardo, S.Fiocchi, A.Fischer, Di Forti, M.Libranti

22 Novembre:
Il bambino con enuresi
Privitera, G.Bartolozzi, Caruso, R.Lorini, P.Ferrara

13 Dicembre:
Il bambino con anemia emolitica
A.Fischer, G.Bartolozzi, Martini, Ravelli, G.Russo

In fase di accreditamento
ECM

In fase di accreditamento
ECM

In fase di accreditamento
ECM

In fase di accreditamento
ECM

In fase di accreditamento
ECM

In fase di accreditamento
ECM

N.B.: Le date e gli argomenti degli eventi possono subire variazioni.




