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Follicolite pustolosa eosinofila come prima manifestazione clinica

di immunodepressione da HIV
L. STINGENI, V. SCATTEIA

RiAssUNTO: Follicolite pustolosa eosinofila come prima manife-
stazione clinica di immunodepressione da HIV.

L. STINGENI, V. SCATTEIA

E descritto il caso di un womo di 49 anni giunto alla nostra os-
servazione per lesioni eritemato-papulo-pustolose e squamo-crostose, per
lo piis follicolari, localizzate al volto, collo, torace, addome e dorso. Que-
ste, intensamente pruriginose e presenti da circa 8 mesi, erano insorte
in pieno benessere psico-fisico. Gli esami ematochimici e strumentali han-
no consentito di diagnosticare una Follicolite Pustolosa Eosinofila (FPE),
associata a grave immunodepressione da HIV, ancora clinicamente si-
lente. Sono state identificate 3 varianti cliniche di FPE: quella classi-
ca, descritta per la prima volta da Ofuji nel 1965, quella infantile e
quella associata a immunodepressione. Relativamente a questultima,
sono rare le sue segnalazioni in letteratura come prima manifestazione
clinica in corso di immunodeficienza acquisita.

SUMMARY: Eosinophilic pustular folliculitis as first clinical sign of
immunosuppression HIV-related.

L. STINGENI, V. SCATTEIA

A case of 49-years-old man with erythematous papules, sometimes
excoriated, and pustitles of 8 month duration involving face, neck, che-
st, abdomen and dorsum, is reported. The lesions, especially with folli-
cular localization, were highly itchy and have been arised in psycho-
physical well-being. Haematological and instrumental assessments allowed
us to diagnose eosinophilic pustular folliculitis with serious HIV-related
immunosuppression. This condition, firstly described by Ofuji in 1965,
is a-rare chronic disease of unknown cause characterized by itchy papu-
lescand pustules and by an infiltration of eosinophiles in the biopsy; its
definitive treatment have not yet been established. Three clinical forms
dre recognized: classical, neonatal and HIV-associated. The last condi-
tion is frequently reported in association with the human immunodefi-
ciency virus, but it is rarely described as first clinical sign of AIDS.
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Introduzione

La Follicolite Pustolosa Eosinofila (FPE), descritta
per la prima volta da Ofuji nel 1965 in un uomo giap-
ponese di 42:anni (1), ¢ una rara dermopatia che coin-
volge pill frequéntentente il sesso maschile e si caratte-
rizza perlinsorgenza di lesioni papulo-pustolose, in ge-
nere multiple e follicolari, per lo piti isolate ma a volte
confluenti in placche, spesso pruriginose (2). E a tuttog-
gi oggetto di controversia se il quadro clinico descritto
da Ofuji oltre 40 anni fa possa identificarsi con la FPE.
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Tale affezione, infatti, include tre varianti: la forma clas-
sica, sovrapponibile all’originaria descrizione clinica di
Ofuji; la forma infantile e la forma associata ad im-
munodepressione. Queste tre varianti, pur avendo co-
me denominatore comune il dato strutturale di un in-
filtrato linfo-istiocitario dermico con elevato numero di
granulociti eosinofili in sede follicolare e la formazione
di micro-ascessi perifollicolari (presenti soprattutto nel-
la forma classica) (3), sono entita ben distinte da un pun-
to di vista clinico (4).

Il caso riportato ¢ quello di un uomo affetto da una
persistente follicolite pruriginosa, distrettuale; tale qua-
dro clinico ha consentito di sospettare e documentare
una grave immunodeficienza acquisita da HIV.

Caso clinico

Nel giugno 2008 ¢ giunto alla nostra osservazione
un uomo di 49 anni in apparenti buone condizioni ge-
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nerali, che presentava su volto, collo, torace, addome e
dorso lesioni eritemato-papulo-pustolose, follicolari e
non, per lo pitt isolate (Fig. 1), con tendenza a rag-
grupparsi nelle regioni laterocervicali (Fig. 2). Le lesio-
ni, intensamente pruriginose, erano miliari o poco pitl,
a volte escoriate e ricoperte da squamo-crosta siero-
ematica. Il paziente riferiva che tale sintomatologia era
insorta circa 8 mesi prima, in pieno benessere psico-fi-
sico, ai lati del collo e poi, dopo poche settimane, si era
estesa al volto e al tronco. Sporadici e discontinui trat-
tamenti con corticosteroidi topici e antistaminici orali
avevano sortito solo transitori e parziali benefici. All'a-
namnesi patologica remota e prossima non emergeva-
no dati degni di nota; nulla di rilevante all'esame obiet-
tivo generale, fatta eccezione per linfoadenopatie sot-
tomandibolari e laterocervicali, bilateralmente.

Gli esami ematochimici eseguiti hanno evidenziato
linfocitopenia (11,4%) con lieve eosinofilia (5,9%), ele-
vazione degli indici di flogosi (VES 47, PCR 1,11
mg/dL, TAOS 232 Ui/ml) e marcato innalzamento del-
le IgE sieriche totali (584 KU/I). Lelettroforesi siero-
proteica mostrava ipoalbuminemia (45,4%) e incre-
mento di beta-2 (10,7%) e gamma-globuline (23,0%).

Alle indagini strumentali, il tampone da pustola &
risultato negativo, mentre I'esame ecografico dei linfo-
nodi superficiali ha confermato la presenza di linfoa-
denomegalia laterocervicale e sottomandibolare, di ti-
po reattivo. Lesame istologico da prelievo biopsico di
una lesione papulo-pustolosa del tronco ha mostrato in-
filtrato linfo-istiocitario del derma perifollicolare e del-

Fig. 1 - Lesioni eritemato-papulo-pustolose, follicolari, al torace e al'addome.
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Fig. 2 - Lesioni eritemato-papulo-pustolose e squamo-crostose, follicolari,
raggruppate, confluenti alla superficie laterale del collo.

la guaina del follicolo con discreto numero di granulo-
citi eosinofili e microascessi follicolari (Fig. 3).

Sulla base dei dati clinico-anamnestici e degli ac-
ceftamenti ematochimici e strumentali eseguiti, ¢ sta-
ta posta diagnosi di FPE e, nel sospetto di uno stato di
immunodepressione, ¢ stata eseguita ricerca di anticor-
piranti-HIV con metodica ELISA, con esito positivo.
Tale reperto ¢ stato poi confermato mediante metodi-
ca RIBA (Recombinant ImmunoBlot Assay). Lanalisi im-
munofenotipica cellulare del sangue periferico ha evi-
denziato inversione del rapporto CD4+/CD8+ per mar-
cata riduzione dei linfociti CD4+; questi, infatti, sono
risultati pari a 65/mm? (vn > 500/mm?).

In considerazione del marcato stato di immunode-
pressione e dell’elevato rischio di patologie opportuni-
stiche, il paziente ¢ stato tempestivamente affidato ai
colleghi infettivologi per I'introduzione della terapia an-
tiretrovirale.

R e, P <1 : 4 .\v'

Fig. 3 - Infiltrato linfo-istiocitario del derma perifollicolare con discreto nu-
mero di granulociti eosinofili in sede perifollicolare e formazione di mi-
croascessi follicolari (ematossilina-eosina, 40X).
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Discussione e conclusioni

Il caso presentato ci offre lo spunto per puntualiz-
zare le sostanziali differenze cliniche tra le tre forme di
FPE, ovvero la variante classica, quella associata ad im-
munodepressione e quella infantile.

Nella variante classica le lesioni hanno distribuzio-
ne follicolare e localizzazione prevalentemente distret-
tuale; in particolare, il volto ¢ interessato nell’85% dei
casi, il tronco nel 59% e gli arti in minor percentuale
(5), con possibile coinvolgimento delle regioni palmo-
plantari (1/5 dei pazienti) (6). Le lesioni hanno anda-
mento a poussées, perdurando 7-10 giorni con attenua-
zione spontanea e recidive ogni 3-4 settimane. Il pru-
rito, in genere moderato e intermittente, ¢ presente in
meno del 50% dei pazient (7).

Nella variante associata ad immunodepressione, co-
me nel caso da noi descritto, la distribuzione delle lesio-
ni pud essere sia follicolare che non; le sedi di localizza-
zione sono inizialmente il volto, il tronco e gli arti, con
successiva estensione a tutto 'ambito cutaneo (8); le re-
gioni palmo-plantari sono in genere risparmiate. Le le-
sioni sono persistenti e caratterizzate da intenso e conti-
nuo prurito, presente nella quasi totalita dei pazienti (9).

La variante infantile si manifesta generalmente en=
tro le prime settimane di vita, con lesioni a distribuzione
per lo pit follicolare. Predilige il volto ed il cuoio ca-
pelluto, ha decorso recidivante e durata variabile (dai 3
mesi ai 5 anni). Il prurito ¢ lieve o addirittura assente
(10). A tutt’oggi I'eziopatogenesi della FPE non & no-
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ta, anche se sono state formulate varie ipotesi. Tra que-
ste, 'ipersensibilita ad antigeni infettivi, quali Malasse-
zia, Demodex folliculorum e brevis, Leptotrichia buccalis
(11), e a farmaci, quali carbamazepina, minociclina e
allopurinolo. Recentemente ¢ stata anche prospettata tina
patogenesi autoimmune, con coinvolgimento dei linfo-
citi Th2, documentato da pattern citochinico IL-4; IT-
5 e IL-13, e di fattori chemiotattici per gli eosinefili,
come eotassina-1 (12).

Da un punto di vista terapeutico, la variante di FPE
HIV-associata, a differenza di quella classica, risente so-
lo parzialmente dell'impiego di-antistaminici orali e di
corticosteroidi topici. E stata invece segnalata la buona
efficacia della terapia antiretrovirale, ¢he rimane il trat-
tamento di prima scelta, e della fototerapia con UVB a
banda stretta (13). E stata anche riportata, sporadica-
mente, ['utilitd dell'impiego sistemico di interferone (o
e ), tetracicline; metronidazolo, isotretinoina e di quel-
lo topico di permetrina ¢ immunomodulatori topici (14).

In conclusione, vogliamo sottolineare il valore se-
gnaletico della FPE, che diviene ancora pit rilevante nei
pazienti, che non mostrano ancora segni clinici di im-
munoedepressione HIV-relata, come nel nostro pazien-
te. In questi casi, piuttosto rari, il numero dei linfociti
CD4+ ¢ in genere inferiore a 250-300/mm? (15) e per-
tanto ¢ elevato il rischio di patologie opportunistiche.
Tutto cid rende indispensabile la tempestiva introduzione
della terapia antiretrovirale.
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