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SummaRy: Scleroderma as a cause of intestinal pseudo-obstruction:
a case report.
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The Authors report a case of i inal psendo-o. fon in a scle-
g

corso di sclerodermia, discutendo gli aspetti funzionali nel coinvolgi
to dell'apparato digerente e concludono che bisogna evitare, una volta
diagnosticata la malattia sistemica, un intervento chirurgico non necessario.

ic patient. They discuss clinical and tbempeutxt: problems related
fo the intestinal tract involvement with the disease and conclude that
when the systemic nature of the disease bas been diagnosed, an unneces-
sary operation should be avoided.
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Premessa

La sclerosi sistemica progressiva, o pilt comunemente
sclerodermia, & una malattia caratterizzata dall’abnor-
me aumento del connettivo fibroso in vari organi ed
apparati, prevalentemente cute e sottocute, con frequen-
te interessamento anche del tratto gastrointestinale.

Le manifestazioni sclerodermiche dell’apparato di-
gerente interessano nel 509 dei casi I'esofago, ma il
canale alimentare pud essere sede della malattia in ogni
suo tratto, Il coinvolgimento dello stomaco, dell’inte-
stino tenue e del colon avviene in percentuale minore
ed in genere si verifica nella malattia conclamata.

La sintomatologia digestiva lamentata dai pazienti
puod essere a volte di tale intensitd da assumere caratte-
re d’urgenza chirurgica e solo il riconoscimento del coin-
volgimento intestinale da parte della malattia sistemica
consente di evitare un intervento chirurgico del tutto
inutile.

La personale esperienza di un paziente giunto con
i sintomi e i segni di un addome acuto rivelatosi una
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pseudo-ostruzione intestinale su base sclerodermica ci
ha indotti ad una revisione delle manifestazioni funzio-
nali della sclerodermia a carico dell’apparato digerente.

Caso clinico

1l paziente, L.B.C., 74 anni, presentava al momento del ricovero
alvo cEjuso a feci e a gas, vomito, dolori addominali di tipo colico,
meteorismo diffuso; una radiografia diretta dell’addome evidenziava
una dilatazione gassosa delle anse del tenue senza livelli idroaerei
e soprattutto una notevole dilatazione del colon. Una prima indagine
anamnestica non metteva in luce malattie degne di nota o attinenti
'attuale sintomatologia, ma la presenza di acrocianosi nasalc, anela-
sticita ed amimia del viso, turbe vasomotorie alle mani (fenomeno
di Raynaud) ed il racconto di una disfagia insorta da qualche anno,
eruttazioni, rigurgiti acidi e pirosi retrosternale ci fecero avanzare
il sospetto 'di una collagenopatia sclerodermica in cui sembrava pre-
valere I'interessamento intestinale con una pseudo-ostruzione del co-
lon in atto. Il sospetto diagnostico ci consiglid un atteggiamento di
attesa; il paziente venne reidratato, fu posizionato un sondino naso-
gastrico e I'obiettivitd addominale miglioré progressivamente fino al-
l'apertura dell’alvo a feci e a gas tre giorni dopo il ricovero.

In una fase successiva iniziammo uno studio mirato al riconosci-
mento della malattia sclerodermica con particolare riguardo alle sue
manifestazioni intestinali. Gli esami di laboratorio, oltre ad aumento
della V.E.S. ed ipocomplementemia, evidenziarono la presenza di an-
ticorpi antinucleari (ANA 1:320), idrossiprolinuria nelle urine delle
24 ore (30mg; v.n. 12-20mg/24h). Lo studio radiografico dell’appara-
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to digerente mise in evidenza una dilatazione del terzo medio ed
inferiore dell’esofago, assenza di peristalsi esofagea, rigidita dello sto-
maco con atteggiamento tubuliforme ed allungamento del tempo di
transito intestinale con visualizzazione del cieco alla 26* ora, colon
distonico con diverticoli sigmoidei.

L’esofagogastroduodenoscopia confermd la dilatazione del terzo
medio dell’esofago con segni di esofagite e il restringimento gastrico
con rigidita parietale. La colonscopia documentd la dilatazione del
viscere e la presenza dei diverticoli sigmoidei. I prelievi bioptici, ol-
tre ad erosioni superficiali ed atrofia parcellare della mucosa rettale
e colica con riduzione dell’attivita mucipara dell’epitelio ghiandolare,
rilevarono atrofia muscolare con infiltrazione di collagene. Lo studic
del paziente si concluse con una biopsia cutanea (mano) che dimostrd
depositi di collagene nel derma e nei vasi, con notevole ispessimento
della parete di questi ultimi.

All'indagine manometrica dell’esofago furono riscontrati i segni
caratteristici della sclerodermia: assenza di coordinazione peristaltica
nei due terzi distali (muscolatura liscia), bassa ampiezza delle onde
motorie, notevole riduzione della pressione del L.E.S.

Discussione

La sclerosi sistemica progressiva (S.5.P.) & una ma-
lattia che pud presentarsi in diverse forme cliniche: acro-
sclerosi, sclerodermia diffusa, sclerodermia a chiazze
multiple. Colpisce prevalentemente il sesso femminile
in un’etd compresa tra la quinta e la sesta decade di
vita, ma pud anche osservarsi prima dei trent’anni o
al di sopra dei sessanta.

L’esofago & il tratto del canale alimentare maggior-
mente interessato dalla malattia. I segni clinici della
sua compromissione si riscontrano nel 50% dei casi,
ma spesso, ciononostante, questi pazienti sono asinto-
matici, mentre gli esami strumentali ne indicano il coin-
volgimento nel 90% dei casi.

I sintomi vanno dalla disfagia alla pirosi retroster-
nale, la prima da attribuire a perdita della capacita pro-
pulsiva esofagea sugli ingesti, la seconda al reflusso ga-
strico che arriva in un esofago con turbe di tipo peri-
staltico per I'alterazioni muscolari e con perduta capa-
cita di «clearance».

Per poter meglio spiegare le alterazioni motorie eso-
fagee & necessario prendere in esame i reperti anatomo-
patologici osservabili nella malattia in fase conclamata
che riguardano sia la muscolatura e la sottomucosa sia
i vasi. Si riscontra cosi fibrosi di vario grado fino all’a-
trofia, diminuzione del numero e restringimento del lu-
me dei piccoli vasi per proliferazione concentrica del-
I'intima, ispessimento della membrana basale ed iper-
plasia della media con deposizione perivascolare di col-
lagene. '

Le alterazioni muscolari sono quindi dovute sia ad
ischemia del tessuto muscolare e nervoso conseguente
alle alterazioni vascolari sia ad atrofia muscolare secon-
daria all’aumento del collagene che ingloba anche le fi-
bre nervose.

Questi due eventi possono riscontrarsi in due mo-
menti diversi e comunque evolutivi della malattia. Gli
esami strumentali che permettono di evidenziare I'inte-
ressamento esofageo nella sclerodermia sono:

— esofagogramma con pasto baritato:
— manometria e pH-metria;
— esofagoscopia.
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La sorveglianza a distanza va eseguita con esami
endoscopici e prelievi bioptici. Per uno studio funzio-
nale delle alterazioni morfologiche descritte si ricorre
ad esame manometrico e la diminuzione pressoria con
discinesia del L.E.S. & il primo segno di rilievo, asso-
ciato ad incoordinazione dell’attivitd motoria, contra-
zioni deboli ed inefficaci, ma comunque mai onde peri-
staltiche nei due terzi inferiori del viscere.

L’attivita ed i valori pressori dello sfintere esofageo
superiore (S.E.S.), sono in genere regolari, ma qualche
Autore ne ha constatato il decremento. Sec. Krejs il
riscontro di ipotonia del L.E.S. e discinesia dei due
terzi inferiori dell’esofago, con conservazione della con-
trattilita della muscolatura striata & quadro patognomo-
nico dell’esofagopatia sclerodermica.

Lo stomaco si presenta ipotonico con ristagno an-
che notevole, quest’ultimo conseguenza di un elevato
allungamento del tempo di svuotamento gastrico, re-
sponsabile della pirosi e del senso di tensione epigastri-
ca lamentati da tali pazienti.

Lo studio della funzionalitd motoria gastrica & im-
portante poiché la stasi ed il reflusso duodeno-gastrico
possono condizionare I'entita e la lesivita del reflusso
gastroesofageo. Per indagare tale funzione si ricorre ad
esame manometrico gastro-duodenale e test di svuota-
mento gastrico con gamma camera, metodica in grado
di rilevare la stasi gastrica ed utile anche per lo studio
non invasivo del reflusso duodeno-gastrico.

A livello duodenale la lesione morfologica interessa
la via nervosa e la muscolatura liscia; infatti distenden-
do il duodeno con acqua tiepida non si riscontra un
aumento dei potenziali d’azione (spikes): cio fa pensare
ad un’alterazione dei riflessi intrinseci da coinvolgimento
della via colinergica. Quadro simile si rileva dopo som-
ministrazione di secretina o pentagastrina. Cohen, som-
ministrando questi ormoni a pazienti sclerodermici, ha
notato che alcuni presentavano aumento degli spikes
come i soggetti normali, mentre altri (50%) non rispon-
devano. 1l gruppo dei responders aveva una minore in-
cidenza di dilatazione duodenale e di steatorrea ed una
piu alta pressione del L.E.S. rispetto ai non respon-
ders; questi ultimi invece andavano incontro a dilata-
zione duodenale e steatorrea per alterazione del siste-
ma di attivazione neuronale; da cid si evince che anche
a livello duodenale le anomalie neurali e della muscola-
tura liscia insieme contribuiscono alla genesi dei sinto-
mi come nell’esofago.

Il coinvolgimento ileale nella S.S.P. viene eviden-
ziato all’indagine radiografica da un allungamento ab-
norme del tempo di transito con dilatazione diffusa e
affastellamento delle valvole conniventi che appaiono
ristrette.

Tale quadro, secondo i dati della letteratura, si os-
serva nel 409% dei pazienti.

La dilatazione e I'alterazione dell’attivita peristalti-
ca conducono alla stasi del contenuto intestinale con
eccessiva proliferazione batterica, il cui corrispettivo cli-
nico ¢ dato da turbe croniche quali distensione addo-
minale, dolori di tipo colico, turbe dell’alvo con stipsi,
diarrea o steatorrea fino alla grave costipazione che pud
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simulare un ileo dinamico. La stasi intestinale causa una
rapida moltiplicazione batterica che pud esitare in una
sindrome di malassorbimento. I batteri anaerobi deco-
niugano i sali biliari con interruzione del circolo entero-
epatico e diminuzione della concentrazione totale degli
stessi nella porzione prossimale del piccolo intestino;
conseguentemente si ha formazione di micelle inade-
guate, peggioramento della digestione, solubilizzazione
ed assorbimento dei lipidi. In tali casi I'antibioticotera-
pia pud dimostrarsi efficace, ma il malassorbimento pud
non essere completamente corretto e la steatorrea per-
sistere, suggerendo cosi che la crescita batterica non
& il solo fattore da chiamare in causa. Difatti, pur ap-
parendo normali la struttura dei villi e la morfologia
delle cellule epiteliali, si riscontra sclerosi perighianj -
lare ed incapsulamento delle ghiandole di Brunner ad
opera del collagene che infiltra anche la muscolaris mu-
cosae. Se questi pazienti non riescono ad utilizzare quan-
titd adeguate di elementi nutritivi, anche con la sommi-
nistrazione di diete elementari, nei casi pilt gravi, per
evitare inanizione e morte da causa infettiva, si ricorre
a N.P.T.

Un regime metabolico stabile richiede da 30 a 40
Kcal/Kg/die ed 1gr/Kg/die di aminoacidi con aggiunta
di adeguata concentrazione di elettroliti, vitamine, sali

minerali ed emulsioni lipidiche; queste ultime debbono

fornire il 30% delle calorie giornaliere.

La localizzazione colica, infine, oscilla tra il 20 e
il 50%. 1l clisma a doppio contrasto & la prima metodi-
ca di studio; olere la dilatazione, & frequente osservare
diverticoli con ampio colletto ubicati principalmente nel-
"ascendente e nel trasverso. Si ipotizza che insorgano
in aree di arrofia della muscolatura. Segno clinico & la
stipsi ostinata che pud arrivare alla pseudo-ostruzione
intestinale, spiegabile come conseguenza dell’ischemia
per fibrosi delle arteriole di piccolo calibro, che & inca-
pace di provocare un infarto intestinale, ma pud con-
durre ad atrofia muscolare e pseudo-ostruzione. L’im-
provvisa distensione addominale con dolori crampifor-
mi, nausea e vomito simula un addome acuto che tal-
volta pud indurre ad un intervento chirurgico non
necessario.

* K K

Il meccanismo patogenetico della malattia non & co-
nosciuto e attualmente si ipotizza che alla base del fe-
nomeno possa esserci una mutazione genica dei fibro-
blasti. Le manifestazioni cliniche sono comunque da at-
tribuire all’interferenza che 'eccessiva sintesi e deposi-
zione di collagene ha con la funzionalita degli organi. La
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