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Abstract

The Cases NU is a female child aged 4 with a negative personal
and familiar history (depressed mother), except for a small, fine-
ly scaling, patched rash. This rash, which had appeared 3 months
before, was initially diagnosed as pytiriasis rosea; after disappea-
ring, it was progressively “replaced” by larger and larger, finely
scaling, greyish patches to the patient’s back, trunk and roots
of limbs. None of the examinations we carried out, both routi-
ne examinations and those aimed at excluding viral, bacterial,
autoimmune and mycoplasma diseases, were positive. ZZ is a
girl aged 14 (puberty). She had no other relevant symptom, ex-
cept for an excess of melanocytic nevi to her back and trunk,
some of them with atypical features (fried egg shape). Since
the onset, she has shown hyper-pigmented grey-bluish patches
and maculae to the abdomen. They were small at the beginning,
then started to become larger and larger, and to fade. In this ca-
se, general examinations were also negative. The Problem The-
se symptoms are typical of erythema dyscromicum perstans, or
ashy dermatitis. This is a very rare, or rarely described, condition
(actually, a recent article published by the Lyon’s group makes a
distinction between ashy dermatitis, which is a common disease,
and true erythema dyscromicum, which is very rare). As far as
we know, remission is spontaneous, but very slow (it can take
several years).

(SPECIALE DAL III CONVEGNO DI
DERMATOLOGIA PER IL PEDIATRA, RIMINI,
28-29 MAGGIO 1999)

PREMESSA

Lerythema dyschromicum perstans (definito in letteratura
anche come Ashy dermatitis e dermatite cinecienta o cine-
rense) & una dermatosi acquisita cronico-recidivante a causa
finora sconosciuta, caratterizzata da una iperpigmentazione
progressiva in chiazze grigio bluastre della cute. Inizialmen-
te ritenuta appannaggio esclusivo di individui e razze di fo-
totipo “scuro” (1), ¢ invece stata segnalata anche in soggetti
americani ed europei con cute chiara (2,3). Puo evidenziarsi
a qualsiasi eta, senza differenze tra i sessi, con una inizia-
le eruzione maculare eritematosa (talvolta assente), seguita
dalla tipica pigmentazione grigiastra in chiazze di dimensio-
ne variabile da pochi millimetri ad aree molto estese (dovu-
te alla confluenza di piu chiazze). Le zone interessate sono
principalmente il tronco e la parte prossimale degli arti, con
possibile coinvolgimento del volto, ma risparmio del cuoio
capelluto, mucose, palmo delle mani e pianta dei piedi (1).
L'eruzione ¢ asintomatica, (e non c’¢ evidenza di patologie
associat). L'istologia non ¢ diagnostica, e la storia naturale
¢ caratterizzata da poussées successive non modificabili da
alcuna terapia.

CASI CLINICI:

CASO 1
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Figura 1.

N.N ¢ una bambina di 4 anni, con anamnesi patologica remo-
ta completamente negativa per quanto riguarda patologie der-
matologiche e patologie sistemiche di rilievo. La bambina ha
eseguito tutte le vaccinazioni obbligatorie e facoltative previ-
ste, ha avuto uno sviluppo psicomotorio e un incremento sta-
turo ponderale normale. L’anamnesi familiare evidenzia as-
senza di patologia dermatologica, ma grave depressione (at-
tualmente apparentemente risolta con terapia dermatologica)
nella madre.

NN giunge presso il nostro Ambulatorio Divisionale per la
pregressa comparsa di una eruzione eritematosa in piccole
chiazze finemente desquamanti (diagnosticata in altra sede
come Pitiriasi rosea di Gilbert, circa 3 mesi prima) lenta-
mente autorisoltasi ma “sostituita” progressivamente dalla
comparsa di chiazze grigiastra localizzatesi al tronco, dorso
e radice degli arti. Secondo la madre, le chiazze erano andate
aumentando di numero e intensificando il colore, senza che
questo compromettesse in alcun modo le condizioni genera-
li della bambina: non erano comparsi né febbre, né prurito,
né si erano modificati ’'umore o 1’appetito della bambina. La

madre nega la somministrazione di farmaci alla bambina, al-
meno nell’arco degli ultimi 5-6 mesi (ultimo farmaco som-
ministrato: paracetamolo per virosi febbrile). Negati anche
episodi (sintomatici) di virosi o comunque di febbre.

Dato il quadro clinico abbastanza caratteristico, ma la sua re-
lativa rarita, abbiamo eseguito alcuni accertamenti: routine
pediatrica, EBV, CMV, ac antimicoplasma, ricerca di ade-
no e rotavirus nelle feci, coprocoltura, anticorpi antinucleo,
antiDna, immunocomplessi circolanti, risultati tutti negativi.

La bambina ai controlli clinici successivi ha presentato qua-
dro cutaneo e obiettivita generale invariati, ad eccezione di
una maggior tendenza all’estensione delle chiazze verso la
parte prossimale degli arti inferiori. Abbiamo concordato con
la madre attesa per 1’esecuzione della biopsia cutanea, che
verra comunque eseguita se il quadro dovesse “peggiorare”
dal punto di vista dell’estensione e della pigmentazione.

CASO 2
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Figura 2.

Figura 3.

ZZ. ¢ una ragazza di 14 anni, gia pubere, che giunge alla no-
stra osservazione 25 giorni dopo NN.. Anche lei, come il Ca-
so n.1, presenta anamnesi patologica remota completamente
negativa per quanto riguarda patologie dermatologiche e pa-
tologie sistemiche di rilievo, ad eccezione di un elevato nume-
ro di nevi melanocitici acquisiti a dorso e tronco (alcuni con
aspetto atipico, ad “uovo fritto””).Anche in questo caso c’¢ as-
senza di patologia dermatologica nella famiglia. La ragazza
racconta della comparsa graduale (non preceduta da chiaz-
zette eritematose o altra sintomatologia cutanea) di macule
e chiazze iperpigmentate grigio bluastre che hanno coinvol-
to progressivamente collo, torace addome, radice degli arti
superiori. Al momento della visita le chiazze sono visibili
principalmente all’addome e la madre e la ragazza concor-
dano nel riconoscere una lenta tendenza alla risoluzione del
quadro. Negati 1’assunzione di farmaci nel corso dell’ultimo
anno e infezioni virali o febbre. Anche in questo caso, ese-

guiti alcuni accertamenti: routine pediatrica, EBV, CMV, ac
antimicoplasma, ricerca di adeno e rotavirus nelle feci, co-
procoltura, anticorpi antinucleo, antiDna, immunocomplessi
circolanti, risultati tutti negativi. Dato lo spontaneo migliora-
mento delle lesioni, la ragazza ha chiesto ed ottenuto di non
eseguire per ora biopsia cutanea.

DISCUSSIONE E REVISIONE DELLA
LETTERATURA:

Ci sono in Medline 48 articoli reperibili alle voci erithema
dyschromicum perstans e/o ashy dermatitis. Di questi solo 10
risalgono agli ultimi 10 anni. Un recente articolo di un grup-
po di Lione (4), facendo una revisione critica della letteratura
addirittura distingue le due denominazioni (usualmente usa-
te come sinonimi) differenziando 2 specifiche patologie sulla
base di differenze cliniche (tab.1).
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Ashy dermatitis Erithema dyschromicum perstans
Incidenza Comune Rara
Eta Pediatrica Qualsiasi eta
Lesione maculare Iperpigmentata Ipo e iperpigmentata
Margine Piano Papulare
Evoluzione Stabile Estensione centrifuga
Eziologia Sconosciuta Sconosciuta
Terapia Sconosciuta Clofamizina?

Dal punto di vista dell’eziologia, un lavoro di Panama, a se-
guito dell’osservazione di ben 39 soggetti affetti, propone un
pesticida (Chlorothalonil) usato nelle piantagioni di banana
come possibile agente eziologico (5), mentre un piu lontano
articolo del *79 (6), individua come responsabile un fertiliz-
zante, I’ammonio nitrato; altri 2 lavori descrivono un’asso-
ciazione con I’'infezione da HIV (7,8), e ben tre una relazione
con il lichen planus (9,10,11). La varieta delle eziologie pro-
poste evidenzia la mancanza di un dato certo in questo senso,
e come sempre in questi casi anche le terapie proposte non
sono univoche: attesa; clofazimina (12) — riferita come effi-
cace in 7 degli 8 casi; dithiazanine iodide (13) utilizzata per
la coesistenza di una parassitosi intestinale da Tricocefalus
trichiurus; dapsone (14).

In ogni caso, un follow up finlandese di 3 pazienti in eta pe-
diatrica (tra 8 e 12 anni) ha evidenziato una risoluzione spon-
tanea in 2 anni (15).Dal punto di vista della diagnosi diffe-
renziale, I’EDP deve essere differenziato da: Tina versicolor,
eritema anulare centrifugo, melasma, poichiloderma, eritema
fisso da farmaci, lebbra e pinta. In realta I’anamnesi (nega-
tiva per assunzione di farmaci), le caratteristiche cliniche (il
colore e la disposizione tipiche) e la storia naturale (poussées
successive e lenta risoluzione nel lungo termine) lo rendono
abbastanza ben indentificabile. L'istologia (spongiosi, forma-
zione di microvescicole, degenerazione idropica delle cellule
epidermiche, incontinenza pigmentaria) non ¢ specifica e non
¢ quindi risolutiva nel percorso diagnostico, pur rimanendo
utile all’esclusione di altre patologie (1,16,17).

Per quanto riguarda i casi da noi seguiti, I’ atteggiamento con-
cordato con i genitori, una volta escluse patologie sistemiche
associate e confermata I’assenza di sintomatologia soggettiva
(prurito e grattamento, pure se non comuni, sono stati in pas-
sato descritti in 3 lavori riguardanti pazienti adulti (4)), € quel-
lo di un vigile “wait and see” con controlli clinici ravvicinati
nell’attesa della risoluzione spontanea.

CONCLUSIONI

I nostri 2 casi presentano caratteristiche cliniche, storia ed
andamento compatibili con Erythema dyscromicum perstans.
Le ultime segnalazioni italiane reperibili su Medline risalgo-
no al 1993 (16), e nessuna segnalazione & stata pubblicata
su riviste pediatriche. Riteniamo che questa patologia, sep-
pur non frequente ma con caratteristiche cliniche del tutto
particolari che permettono di sospettarla e riconoscerla ab-
bastanza semplicemente, debba essere maggiormente cono-
sciuta anche dal pediatra, primo referente dei genitori, oltre
che per un primo inquadramento e rassicurazione nell’ attesa

della conferma diagnostica da parte del consulente speciali-
sta, anche per una maggior precisazione epidemiologica della
patologia stessa.
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