Clinical case

Arterite di Horton: presentazioni atipiche

Paziente n. 1

B.R., maschio di 64 anni, in apparente buona
salute fino a marzo 2007 quando compariva-
no febbre (38°C), rinite e tosse produttiva, non
sensibili a terapia antibiotica (amoxicillina e
amoxicillina/acido clavulanico). Il paziente ri-
feriva calo ponderale di 4 Kg in circa due setti-
mane.

Ricoverato a giugno in altra sede, gli esami di
laboratorio mostravano un incremento degli
indici di flogosi (VES 112 mm/Ih, PCR 10.29
mg/dl [v.n. <1], fibrinogeno 775 mg/dl) e
anemia (Hb 10.3 g/dl). Gli esami immunolo-
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gici, virologici e colturali (ANA, ENA,
ANCA, AMA, ASMA, a-DNA, C3, C4; Mo-
notest, Paul-Bunnell-Davidson test, Weil-Fe-
lix, Widal, Wright, HIV) erano negativi; nega-
tivi risultavano anche il dosaggio di ACE,
emocoltura, coprocoltura e urinocoltura.
L’esame colturale dell’escreato mostrava la
presenza di cocchi gram positivi, bacilli gram
negativi ed Haemophilus parainfluenzae. La
ricerca del BK nell’escreato e I” intradermore-
azione secondo Mantoux erano negative. Rx e
TC torace evidenziavano esiti pleuritici biapi-
cali; TC addome, ecocardiogramma, prove di
funzionalita respiratoria e colonscopia erano
nei limiti. Una terapia antibiotica ad ampio
spettro (farmaco e dosaggio non precisabili)
consentiva di ottenere una parziale scomparsa
della tosse. Successivamente, nel sospetto di
patologia neoplastica, veniva eseguita una to-
mografia ad emissione di positroni (PET) che
mostrava ipercaptazione a carico delle grosse
arterie, in particolare aorta, succlavie, caroti-
di, iliache e femorali, suggestiva per patologla
infiammatoria (flgura 1).

Nel sospetto di interessamento vasculitico, a
luglio il Paziente veniva ricoverato presso la
nostra Unita Operativa. Le condizioni gene-
rali erano discrete, non era presente febbre,
persistevano rinite e tosse, anche se ridotta ri-
spetto al mese precedente Obiettivita, pres-
sione arteriosa e frequenza cardiaca erano nei
limiti. Gli esami ematici confermavano I’ane-
mia (Hb 11.9 g/dl, MCV 74.7 {L, sideremia 12
ig/dl) e gli elevati indici di flogosi (PCR 6 mg/
dl, fibrinogeno 583 mg/dl, ferritina 463 ng/
ml). Si confermava la negativita di Rx torace e
dell’ ecocolorDoppler cardiaco; negativa an-
che una visita otorinolaringoiatrica. Per me-
glio indagare I’anemia e per escludere la pre-
senza di patologia neoplastica veniva eseguita
una gastroscopia che mostrava una gastrite cro-
nica moderata con metaplasia intestinale e la
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Figura 1. Sezioni coronali:
ipercaptazione a carico del distret-
to arterioso (progressiva distribuzio-
ne del tracciante a livello dei grossi
vasi).

Figura 2. Sezione istologica dell’ar-
teria temporale: sovvertimento
architetturale con espansione del-
la tonaca media e infiltrato infiam-
matorio cronico con componente
granulomatosa gigantocellulare
(ben visibile nel riquadro).

presenza di Helycobacter pylori (che veniva
successivamente eradicato). Nel sospetto di
arterite temporale, pur in assenza di obiettivi-
ta locale, veniva eseguita una biopsia dell’arte-
ria temporale destra, che risultava diagnostica
per arterite di Horton (figura 2). Veniva ini-
ziata terapia steroidea (prednisone 50 mg/die).
Rivalutato ambulatorialmente ad un mese dal-
Iinizio della terapia il paziente era asintomati-
co e con indici di flogosi nella norma. Si pro-
grammava quindi una progressiva riduzione
dello steroide.

Paziente n. 2
D. G., uomo, 77 anni. In anamnest: interven-

to nel 1984 per ematemesi da ulcera duodena-
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le. In apparente buona salute fino all’agosto
scorso, quando compariva improvviso mode-
sto calo del visus OD, tale da non preoccupare
il Paziente, che non si sottoponeva a visita ocu-
listica. Ai primi di settembre compariva feb-
bricola; gli esami ematochimici mostravano
anemia microcitica (Hb 8.5 g/dl, MCV 75.9
fL) e aumento di PCR (8.7 mg/dl, v.n.<0.5).
Non era presente alcuna sintomatologia d’or-
gano, se non inappetenza e modesto dimagra-
mento. Il Paziente veniva ricoverato presso la
nostra Unita Operativa. Si confermavano I’au-
mento degli indici sierologici di flogosi e ’ane-
mia (VES=124 mm I ora; Hb=8.4 g/dl, MCV
74.2 L), negativi risultavano gli accertamenti
ematochimici routinari, negativa la ricerca di
sangue occulto nelle feci, nei limiti Rx torace



e ecografia addome. Una EGDS mostrava ga-
stropatia ipotrofica e reflusso biliare duodeno-
gastrico. Un ecocolorDoppler cardiaco, esegui-
to per escludere la presenza di fonti embolige-
ne, era sostanzialmente negativo. L’oculista
evidenziava una papilla ottica in OD subatro-
fica nella meta temporale, edematosa e a mar-
gini sfumati, con piccole emorragie intrareti-
niche nasali; angiosclerosi all’OS. Nel sospet-
to di retinopatia ischemica, la cui rapidita di
insorgenza faceva pensare ad un quadro di ar-
terite di Horton, si eseguiva biopsia di una ar-
teria temporale, nonostante le arterie tempo-
rali fossero obiettivamente nei limiti. L’esame
istologico risultava diagnostico per arterite di
Horton. Il Paziente iniziava terapia con Del-
tacortene (50 mg/di); a distanza di 40 giorni
riferiva un modesto miglioramento del visus
OD; gli esami ematici mostravano normaliz-
zazione degli indici di flogosi e miglioramento
della crasi ematica (Hb 12.2 g/dl, MCV 80.2
fL).

Commento dei casi

L’arterite di Horton (arterite a cellule giganti
o arterite temporale) ¢ una vasculite che inte-
ressa ivasi di grosso calibro in pazienti con eta
superiore ai 50 anni. Generalmente sono inte-
ressate le arterie craniche e caratteristicamente
le arterie temporali, ma nel 15% dei pazienti
possono essere coinvolte, da sole o assieme alle
arterie temporali, ’aorta e le sue diramazioni
(in particolare arterie succlavie e femorali).

I sintomi pit comuni sono rappresentati da
cefalea (60-90%), alterazioni del visus (10-40%),
spesso improvviso, e claudicatio alla mastica-
zione (35-45%); le arterie temporali sono tipi-
camente palpabili e/o con ridotta pulsatlhta
L’arterite di Horton, tuttavia, puo presentarsi
in modo atipico nel 12-38 %! dei pazienti con
iperpiressia, astenia e perdita di peso come unici
sintomi.

Secondo i criteri dell’American College of
Rheumatology?, 1a diagnosi di arterite di Hor-
ton viene formulata integrando dati clinici (eta
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superiore ai 50 anni, cefalea, dolore alla palpa-
zione o ridotta pulsatilita delle arterie tempo-
rali), laboratoristici (incremento della VES) e
istopatologici (infiltrato infiammatorio con
cellule giganti).

L’esame bioptico rappresenta il gold standard
per la diagnosi di arterite di Horton essendo
dotato di una sensibilita e di una specificita ri-
spettivamente superiori all’80 e al 90%.
L’utilizzo dell’ultrasonografia, che consente di
individuare la presenza di edema, stenosi e oc-
clusione acuta dell’arteria temporale, con una
sensibilita di poco inferiore all’80% e una spe-
cificita pari al 90%, non € sostitutiva della biop-
sia, ma puo eventualmente essere utile nel-
I'identificare della sede da biopsiare.

Nei casi con presentazione atipica un valido
aiuto alla diagnosi puo essere fornito dalla PET,
perché permette di evidenziare una ipercapta-
zione a carico dei grossi vasi. Tale metodica,
tuttavia, non ha soppiantato la biopsia, in quan-
to permette di evidenziare uno stato infiam-
matorio solo a carico dei grossi vasi senza esse-
re in grado di definirne I’eziologia. Ipercapta-
zione alla PET si puo avere infatti anche in
corso di altre patologie infiammatorie, vasco-
lari e non (sifilide, tubercolosi, toxoplasmosi,
aspergillosi, HIV, etc.) e di malattia aterocle-
rotica’.

I casi da noi descritti sono un esempio di for-
ma atipica di malattia di Horton, senza cefalea
e con obiettivitd locale negativa. Nel primo
caso la diagnosi e stata sospettata in base alla
PET, nel secondo caso in base al reperto oculi-
stico, suggestivo ma non specifico. Puo essere
interessante segnalare che la tosse (presente nel
nostro primo paziente), € riportata in circa 11
9% dei casi atipici e che nel 4% dei casi puo
essere il sintomo d’esordio.

In conclusione, febbre ed elevati indici di flo-
gosi in pazienti con eta superiore ai 50 anni,
devono far pensare ad una arterite di Horton
anche in assenza di sintomi e obiettivita carat-
teristici. La PET puo essere un valido aiuto
nella diagnosi dei casi atipici, ma solo la biop-
sia permette una diagnosi definitiva.
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