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Discorso del V. Presidente

Dott. POTITO PETRONE

Gentili Signore, Signori, Colleghi carissimi.

Quale Vice Presidente della Societh Medico-Chirurgica ILu-
cana, ed in assenza del Presidente, impedito per malattia a
presenziare ed a dirigere questo nostro settimo Convegno cul-
turale, ho il piacere e l'onore di esprimere a tutti i presenti,
Soci e non Soci, Dirigenti di Enti Assistenziali, relatori ed
autori di comunicazioni clinico-scientifiche, le pit vive azioni
di grazie per essere qui intervenuti.

Un ringraziamento particolarmente sentito va al Sig. Pre-
sidente del Consiglio di Amministrazione dell'Ospedale S. Car-
lo, che ci ospita con tanta benevole cortesia, pari soltanto alla
Sua non comune fattivith ed al Suwo attaccamento ai doveri
amministrativi dell’Ente.

A nome personale, a nome degli altri Membri del Consi-
glio Direttivo e dell'’Assemblea dei Soci, invio un saluto fer-
vido ed affettuoso al nostro caro Presidente Dott. Antonio
Guerricchio, saluto tanto pit caloroso, in quanto avremmo de-
siderato ardentemente di esternargli direttamente i sensi della
nostra gratitudine per Vattivita svolta a favore della Societa
Medico Chirurgica Lucana nel biennio della Sua Presidenza, e
di porgergli gli auguri pit vivi e sinceri per la continuazione,
ad multos annos, della Sua saggia, solerte, cosciente e metico-
losa attivita professionale.

Antonio Guerricchio ha lasciato di recente, per limiti di
eta, il posto di Primario di Medicina dell'Ospedale Civile di
Matera, che teneva dal 1929, dopo essere stato Assistente per
4 anni negli Ospedali Riuniti di Napoli ed Aiuto per altri 4
anni nel Reparto Medico dello stesso Ospedale Civile di Ma-
tera: vita Ospedaliera, pertanto, di circa 44 anni.

Egli & stato anche Direttore del Consorzio Antitubercolare
di Matera dal 1928 al 1933, Direttore della Sezione Medica del
Laboratorio d'Igiene e Profilassi della stessa Citta dal 1929 al
1931 e Direttore dell'Ospedale Civile dal 1952 al 1962,
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Per Suo quasi esclusivo merito, Matera vanta oggl un
nuovo e splendido Ospedale, tra i migliori dellltalia Meridio-
nale, con attrezzature tecniche modernissime e con un perso-
nale Sanitario altamente qualificato nelle varie branche medi-
che e chirurgiche.

Socio ordinario delle pitt importanti Societa Mediche Na-
zionali, autore di 45 pregevoli pubblicazioni, Antonio Guerric-
chio ha portato, porta e portera nell’esercizio professionale
Ospedaliero e privato 'acume della Sua genialita, il tesoro di

una lunga esperienza, permeata di serena preparazione, di con- -

tinuita nello studio e di abbondante fiuto clinico.

Sento anche il dovere, a nome di tutti i Soci, di porgere
un cordiale ed affettuoso saluto — con molti, moltissimi augu-
ri — al Prof. Carlo Superbi, Tesoriere della nostra Societa che
da pochi mesi, per limiti di eta, ha lasciato il Primariato di
Ostetricia e Ginecologia del nostro Ospedale.

. Di Lui voglio soltanto ricordare a tutti, e principalmente
ai piit giovani, la preparazione Clinica Universitaria, la lunga
esperienza Ospedaliera in Africa ed in Italia, I'alta valentia chi-
rurgica, il grande attaccamento al dovere, I'ammirevole solerzia
¢ l'ansiosa premura nell'espletamento dei suoi compiti pro-
fessionali.

Al Prof. Giacomo Ferretti, che ha lasciato anch’Egli di re-
cente il nostro Ospedale per quello di Salerno, pioniere del-
I'Otorinolaringoiatria nella nostra Provincia, professionista di
alto valore scientifico e di grande competenza diagnostica e
chirurgica, i migliori auguri di sempre maggiori affermazioni.

Ancora un saluto cordiale, e quanto mai sincero ed affet-
tuoso, devo rivolgere ai nuovi Colleghi Primari, ¢ certamente
nostri nuovi Soci, gia in servizio presso alcuni Ospedali della
nostra Regione, i quali, provenienti da Cliniche Universitarie o
da grossi complessi Ospedalieri, vivificheranno il nostro lavoro
con nuovi apporti scientifici, e lo sproneranno con l'entusia-
smo di una pit verde eté.

Essi sono:

1. Prof. Mario Perrini: della Clinica Medica dell'Universita di
Bari - Primario di Medicina nell'Ospedale Civile di Matera.

2. Prof. Domenico Forte: della Clinica Pediatrica di Siena -
Primario di Pediatria a Matera.
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3. Dott. Mario Lo Nigro: dell'Ospedale Civile di Matera - Pri-
mario di Malattie Infettive nello stesso Ospedale.

4. Prof. Renato Trotta: della Clinica Chirurgica dell'Universita

di Bari - Primario Chirurgo dell'Ospedale di Stigliano (Mt).

5. Prof. Luigi De Bellis: della Clinica Ostetrica dell'Universita
di Catania - Primario Ostetrico-Genecologo a Potenza.

6, Prof. Rosario Niutta: della Clinica delle Mal. Infettive e
Tropicali dell'Universitd di Messina - Primario di Mal. In-
fettive a Potenza,

7. Prof. Domenico Loscialpo Ramundo: della Clinica Pediatri-
ca dell'Universita di Messina - Dirigente il Reparto Pedia-
trico di Potenza.

8. Dott. Ettore Violante: degli Ospedali Riuniti di Salerno -
Primario O.R.L. a Potenza.

9. Prof. Aldo Simeone: della Clinica Chirurgica dell'Universita
di Bari - Primario Chirurgo Ospedale Civile di Melfi (Pz).

Compio infine il doloroso dovere di commemorare un no-
stro Socio, i IDott. Nicola Onorato di Accettura (Matera), de-
ceduto nel Novembre dello scorso anno in seguito ad incidente
automobilistico. Aveva 41 anni ed era Sindaco del Suo Comune.

Assistente volontaric presso la Clinica Medica dell’Univer-
sita di Bari dal 1946 al 1953, specialista in Malattie dell’appa-
rato digerente ¢ del ricambio, nonché in Tisiologia ed in Pe-
diatria, era dirigente dei Consultori ONMI di Accettura, di
Oliveto Lucano e di 8, Mauro Forte, pubblicista e socio effet-
tivo dell’Associazione della Stampa Medica Italiana.

Autore anche di 7 pubblicazioni, di cui l'ultima su « ma-
lattie epatiche e tbc » presentata al Convegno di Maratea sulla
« cirrosi epatica in Puglia ed in Lucania » il 18 Maggio 1963.

L'odierno settimo Convegno, a conclusione di 2 biennii di
attivita della nostra Societa di Medicina e Chirurgia, dal 18
Dicembre ‘60 al 15-11-64 porta alla bella cifra di 101 il numero
totale delle comunicazioni presentate e discusse, suddivise co-
me appresso:



Medicina Generale 25

Medicina Infettiva 4
Chirurgia Generale 17
Chirurgia Infantile 2
Ostetricia e Ginecologia 7
Neuropsichiatria 3
Pediatria 4
Oculistica 8
Otorinolaringoiatria 3
Ortopedia 9
Anestesiologia 14
Eugenetica 1
Medicina Sociale 2
Batteriologia 2

Ho voluto deliberatamente fornire dei dati statistici, per
ché da essi si traggano delle considerazioni non solo di ordine
numerico per le varie branche mediche o chirurgiche, ma so-
prattutto di ordine emulativo per un futuro assai vicino, che
ci vedra impegnati nella riorganizzazione e nella unificazione
dell’azione delle istituzioni Ospedaliere e nella riorganizzazione
delle carriere Ospedaliere con I'impiego a « pieno tempo » dei
Sanitari,

Si prevede che tutta la previdenza ¢ I'assistenza sanitaria
dovrebbe essere concentrato negli Ospedali pubblici, nel qua-
dro forse di un servizio sanitario nazionale.

Noi Ospedalieri Lucani, lontani da Centri Universitari e
tuttora ingiustamente privati di Istituti di Istruzione Supe-
riore, possiamo essere soddisfatti ed anche orgogliosi della
produzione quantitativa e qualitativa finora presentata nei no-
stri Convegni, riguardanti tutti i campi della Medicina e della
Chirurgia, non esclusi quelli della Medicina Sociale, che que-
st'oggt saranno illustrati in parte dal Prof. Pontrandolfi, Me-
dicina Sociale che assurge a branca di rilevante entita in quan-
to imposta il problema della salute pubblica, affrontando un
organicc programma di prevenzione e di assistenza, in cui cer-
tamente I'Ospedale sard chiamato ad assumere un ruolo di
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primo piano nel coordinamento e nella realizzazione delle ini-
ziative sanitarie.

L'orientamento predominante nella legislazione degli Stati
moderni, volta alla realizzazione di una effettiva sicurezza so-
ciale, impone, l'estensione dell’assistenza sanitaria a tutte le
categorie dei cittadini; assistenza, perd, non f[razionata, disu-
guale e distribuita a singhiozzo o con il contagocce, ma unifi-
cata, larga, completa ed eguale per tutti, tanto sul piano cu-
rativo che su quello preventivo.

L'Ospedale inoltre deve giungere, con i suoi servizi di con-
sulenza, fino ai nuclei familiari, e deve costituire un centro
d'insegnamento della Medicina, oltre che svolgere ricerche su
problemi sanitari riguardanti la collettivita,

Cerchiamo, pertanto, di mantenere alto, e per quanto ci
sia possibile, il livello culturale, senza disgiungerlo da una
buona pratica e da un pii caldo e non fugace e superficiale
contatto tra medico e malato,

Con questo augurio sono lieto di dichiarare aperto il VIE
Convegno della Societa Medico-Chirurgica Lucana.

Potenza, 15 Novembre 1964



A

OSPEDALE PROVINCIALE 8. CARLO -« POTENZA
Divisione Pediatrics .
Direttore: Prof, DOMENICO LOSCIALPO RAMUNDO

La Sindrome broncosinusale dell’ Infanzia

del

Prof. DOMENICO LOSCIALPO RAMUNDO

Gentili Signore, Signori, Colleghi,

non ¢ stato facile il compito che ci siamo assunti nello sce-
gliere ¢ presentare l'argomento di questa nostra relazione, in
sostituzione di quella che un Maestro della Otorinolaringoiatria
italiana, il Prof, Foriunato di Catania, avrebbe dovuto tenerci
oggi.

E’ stata, proprio ire settimane addietro, una conversazione
tenuta con l'illustre Prof. Marsico a farci ritenere oppartuno di
presentarci con un argomenio di portata pitt vasta di una co-
municazione,

Abbiamo scelto un capitolo non proprio nucvo, ma isolato
da qualche decennio dalla patologia dell'albero respiratoriv e
che interessa simultaneamente il Pediatra e 'Otorinolaringoia-
tra: capitolo al quale da tempo ci siamo dedicati.

Prima di iniziare la nostra relazione, sentiamo il dovere di
precisare che prensentiamo una casistica relativamente mode-
sta, anche se pur sempre elevata quando viene rapportata al
numero dei ricoverati presso la divisione.

Infine, un particolare ringraziamento a tutti i presenti in-
tervenuti in questa sede a dare ancora vita a quello che po-
trebbe definirsi un colloquio, uno scambio d'idee, una libera
esposizione di osservazioni cliniche ¢ terapeutiche, che devono
costituire la forza di ciascuno nel diuturno lavoro fra le corsie.
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Ed entriamo in argomento.

v

Da qualche tempo la nostra attenzione & stata attratta da
un particolare aspetto della complessa patologia respiratoria,
partendo da alcune osservazioni fatte, fin dal 1959, presso la Cli-
nica Pediatrica di Messina diretta dal nostro Maestro Prof, Bar-
beri e durante la nostra direzione presso un Istituto Antituber-
colare di Messina.

Da quelle prime osservazioni clinico-radiologiche ¢ iniziata
la nostra raccolta di casi che attualmente abbiamo generica-
mente raccolto sotto il termine di « Sindrome broncosinusale
dell’infanzia ».

Nella presentazione della casistica clinica, perd, ci limite-
remo ai soli casi osservati in guesta citth, o ricoverati presso
Ta nostra divisione per due motivi: 1) perché ¢ necessario fis-
sare la percentuale di incidenza sul numero dei bambini ricove-
rati per affezioni broncopolmonari; ) perché & necessario pre-
sentare solo i casi, diciamo, autoctoni, ossia quelli che vivono
in questo ambiente climatico, il quale riveste una importanza
non trascurabile, come avremo modo di sottolineare nelle pa-
gine seguenti,

Per sindrome broncosinusale dell'infanzia si deve intendere
un processo infiammatorio, ad andamento per lo piu cronice o
recidivante, ed interessante sia le vie aeree superiori (cavita na-
sali e seni) e sia quelle inferiori (bronchi ed alveoli). Esistono
ciog, due condizioni patologiche: da un lato una flogosi bronco-
polmonare costituita fondamentalmente da bronchicttasie, dif-
fuse o circoscritte, ma anche da bronchiti croniche o acute e
recidivanti, da asma bronchiale, etc.: dall’aliro una flogosi n-
nosinusale localizzata ad uno o ambo i lati ed interessante uno
0 piu seni ¢ con un quadro clinico alquanto variabile per en-
tita.

In questo quadro associativo, come vedremo meglio nel
capitolo dell’etiopatogenesi, & quasi sempre assai arduo stabi-
lire, volta a volta, quale dei due processi sia primitivo e quale
il secondario, o se entrambi siano insorti contemporaneamente
come unica espressione di un processo infettivo.
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Ma se ci rifacciamo alla struttura anatomoistologica ed em-
briclogica delle vie aeree, saremmo, verosimilmente, portati a
riconoscere primitiva la flogosi broncopolmonare,

Contrariamente a quanto si verifica nell’adulto ed ancora
pilt nel vecchio, nei quali la componente delle fibre elastiche va
riducendosi con l'etd, con conseguente diminuzione della resi-
stenza della parete bronchiale ai veri stimoli esogeni, nel bam-
bino la parete bronchiale ¢ caratterizzata da una evidente ric-
chezza di fibre elastiche che associate ad una giovane impalca-
tura parenchimale del polmone, conferisce agli organi preposti
alla ventilazione polmonare una notevole resistenza ai piu di-
versi stimoli di natura meccanica ed infettiva,

Nell'adulto e specie nel vecchio ¢ frequente il riscontro di
processi bronchiettasici o enfisematosi o bronchitici cronici con
pilt 0 meno evidente broncorrea mucosa o mucopurulenta. Non
e difficile, in tali casi, ammettere che la flogosi colpisca inizial-
mente le vie aeree inferiori e solo secondariamente si realizzi
la diffusione verso quelle superiori,

Nel bambino le bronchiettasie costituiscono una evenienza
congenita ¢ si riscontrano raramente, D'altro canto le cavita
sinusali, intese in senso stretto, possono ritenersi guasi man-
canti o, meglio, incompletaments formate fino ad una ceria
eta: nel lattante, ad esempio, il seno mascellare é ridotto ad una
lunghezza di mm 10, ma ad una larghezza pari ad una testa di
spillo e, per di pit, ampiamente comunicante con le fosse na-
sali. In conseguenza saremmo portati a supporre che la sin-
drome in questione presenti il suo primum movens nella flo-
gosi delle vie acree inferiori,

Col termine, pero, di sindrome broncosinusale dell'infanzio
non si indica una sindrome unitaria, bensi sindromi varie per
la diversa partecipazione broncopolmonare ¢ per la eventuale
associazione di altri elementi patologici malformativi o flogi-
stici. Distingueremo, pertanto, le seguenti sindromi:

1) sindrome di Mounier-Kuhn: caratterizzata dalla as-
sociazione di rinosinusite (etmoidoantrite) e bronchiettasie:

2) sindrome di Kartagener: caratterizzata dalla associa-
zione di flogosi cronica dei seni nasali e paranasali, di bron-
chiettasie e di situs viscerum inversus;
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3) sindrome associata di sinusite ed asma bronchiale: ca-
ratterizzata dalla associazione di flogosi delle vie aeree superiori
(sinusite o rinosinusite o rinoetmoidoantritc) e di asma bron-
chiale;

4) sindrome associate di sinusite e bronchite cronica o
acuta recidivante: caratterizzata dalla associazione di una flo-
gosi delle vie aeree superiori, interessante una o piit sezioni, con
un processo infiammatorio delle vie inferiori a tipo per lo pilt
cronico o anche acuto recidivante il quale a lungo andare finira
con assumere una fisionomia cronica definitiva;

5) sindrome associata broncosinusale ed agammaglobuli-
newmia: caratterizzata piu che dalla asscciazione di due sindro-
mi, come potrebbe apparire dalla definizione, dalla presenza
della sindrome broncosinusale in una delle varie espressioni in
parte definite nei termini precedenti, in una malattia generale

* che interessa tutta l'economia dell’organismo e che & caratie-
rizzata da un deficit congenito di produzionce di gammaglobu-
line che pud andare dalla completa asscnza (almeno con i nostri
mezzi di indagine) lino alla formazione di quantita assai scarse
di gammaglobuline che si rivelano molto al di sotto del limite
fisiologico;

&) sindrome associata broncosinusale ¢ mucoviscidosi:
dovremmo dire piuttosto sindrome associala brorcosinusale
nella mucoviscidosi, perche in effetti la sindrome broncosinu-
sale & una delie espressicni pill costanti ¢ caratteristiche ¢ tal-
volta la sola apparente della mucoviscidosi, al punto che da
essa si risale a quest'ultima.

wow

Su questo complesso di sindromi dell’apparato respiratorio
la letteratura pediatrica ha raccolto una casistica non molto
ricca, perche le pubblicazioni apartengono a questi ultimi anni
anche se la prima descrizione risale a 60 anni addietro.

Si & intanto concordi nel ritenere relativamente frequente
il riscontro di flogosi a carico dei seni nasali e paranasali nel
corso di processi infiammatori delle vie inferiori dell’albero re-
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spiratorio. La frequenza di tali associazioni flogistiche appare
dalla letteratura alquanto variabile innanzitutto in rapporto al
tipo di affezione che investe le vie tracheobronchiali ed in se-
condo luogo in virtt della particolare predisposizione organica
dei singoli soggetti e delle condizioni climatiche.

In linea di massima, perod, si tratta di processi ad anda-
mento cronico o recidivante; non mancano AA. che hanno os-
servato la associazione di sinusiti con infezioni acute dell’albero
respiratorio (Campbell; Leiber). Pitt particolarmente ¢ stato
registrato da Leiber una frequenza di sindrome broncosinusale
del 14 % su un totale di 402 bambini ricoverati per affezioni
broncopolmonari acute e croniche; Piechaud e Lacoste una fre-
quenza del 5 % e del 38,3 % di sindrome broncosinusale rispet-
tivamente senza e con broncorrea purulenta; da Kourilsky nelle
stesse condizioni una frequenza rispettivamente del 25 % e del
70 %: da Pietrantoni una frequenza del 6090 %; da Campbell
una frequenza addirittura del 100 % dei casi riferita ad una
statistica di 130 pazienti di etd compresa fra 3 e 90 anni ed al-
fetti da polmonite lobare e da broncopolmoenite acuta; Bulga-
relli e coll. una frequenza del 18,80 % su una casistica di 117
bambini,

:Se poi ci riferiamo ai casi di sindromi broncosinusale, nei
quali la componente bronchiale & costituita da bronchiettasie,
la frequenza si presenta variabile a seconda che si tratti di
forme diffuse e circoscritte dell’albero respiratorio. Infatti, nel-
ia‘prima. eventualita I'incidenza. passa dal 33 % della casistica
di Saunders, al 47 % di quella di Huizinga, al 673 % di quella
di Watson e Kibler, al 75 % di quella di Hodge, e addirittura
al 100 % di quella di Mullin e Van de Galseyde e Mrozowski.

Nella seconda eventualita, e cioé nei casi di bronchiettasie
circoscritte, I'incidenza delle lesioni broncosinusali sarebbe pii
modesta: 8,7 % secondo Huizinga; 17 % secondo Van de Cal-
seyde: 30,71 % secondo Bulgarelli e coll.

- In alcuni casi la componente bronchiettasica della sindro-
me in oggetto era legata alla presenza di un corpo estraneo
(Hogg; Vermeil). :

Non mancano, perd, AA i quah affermano la assoluta rarita
della associazione di lesioni rinosinusali con le bronchiettasie
(Perrone e ¢oll.),
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E’' stata, anche, sottolineata la circostanza secondo cui nei
soggetti portatori di bronchiettasie circoscritte ad un solo pol-
mone, l'insorgenza di lesioni rinosinusali verrebbe facilitata dal-
la esistenza di bronchite diffusa a carico del polmone contro-
laterale (Van de Calseyde).

Comunque, proprio i [enomeni bronchitici costituiscono
'elemento cardinale nella sindrome broncosinusale dell'infanzia
anche nelle forme bronchiettasiche sulla cui genesi la conce-
zione attuale & stata del tutto sovvertita, al punto da portare
gli AA, Americani a negare quasi del tutto l'esistenza di bron-
chiettasie congenite. Le osservazioni cliniche, infatti, I’affina-
mento di tecniche di esame (specie la broncografia), la speri-
mentazione sull’animale, lo sviluppo della chirurgia toracica
hanno permesso — & vero — una pill esatta conoscenza anato-
mo-patclogica dell’apparato broncopolmonare permettendo di
modificare profondamente le concezioni etiopatogenetiche. Oggi,
infatti, il gruppo delle bronchiettasie congenite si ¢ ridotto al-
guanto, mentre si parla quasi sempre di forme secondarie o
associate (ossia ad etiologia ben definita) e di forme apparente-
mente primitive (ossia ad etiologia ignota). E’, comunque, un
fatto incontrovertibile il raro riscontro di formazioni bronchiet-
tasiche in feti nati morti con o senza fenomeni di avvenuta re-
spirazione.

Oltre che nelle bronchiettasie la compromissione sinusale
si puo verificare anche in altre condizioni patologiche e partico-
larmente nell’asma bronchiale, ma con una frequenza anch’essa
variabile: si passa, infatti, da una percentuale dell't % secondo
Bray al 9,40 % secondo Bulgarelli e coll., al 41 % secondo Cho-
bot, alll’'80 % secondo Hansel.

PATOGENESI

Nella interpretazione etiopatogenetica & necessario preci-
sare subito che dalla maggioranza degli AA. che si sono occu-
pati dell’argomento, viene ammessa alla base della sindrome
broncosinusale 'esistenza di una congenita predisposizione or-
ganica ad ammalare. Poiche della sindrome l'esistenza delle
bronchiettasie rappresenta uno degli elementi cardinali, anche
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se non costante, noi ci riferiremo prevalentemente ad essa,
meno tipici essendo gli altri casi.

Vari sono gh elementi che hanno portato ad ammettere
una certa predisposizione dell’albero bronchiale ad ammalare.
Innanzitutto non & stato mai possibile precisare l'epoca di in-
sorgenza di manifestazioni bronchiettasiche, le quali si rivelano
in coincidenza di superinfezioni banali o anche ben definite
come la pertosse, vale a dire quando le bronchiettasie sono
gia costituite, Inoltre, le formazioni bronchiettasiche si presen-
tano .con un carattere apparentemente non evolutivo.

D'altro canto, come abbiamo accennato precedentemente,
& stato con notevole rarita ritrovato, almeno a quanto ci ri-
sulta dalla letteratura esaminata, all’autopsia di neonati o di
latianti, formazioni che potessero essere ricondotte alle bron-
chiettasie, ovvero atrofie congenite della parete bronchiale. Con
questo, perd, non si vuole dimostrare che tutte le bronchiet-
{asie sono sicuramente acquisite. E’ certo che 'ammissione di
bronchiettasie congenite appare alquanto suggestiva nei casi in
cui esistono altre malformazioni congenite come nella sindro-
me di Kartagener. Perd, bronchiettasie sicuramente congenite
sono da ritenere quelle osservate da Turpin e coll, in feti mor-
ti, nei quali esistevano anche megaesofago o malformazioni ver-
tebrali e costali; quelle di Braibant e Bondani; quelle di Ciar-
paglini e Fusi; quelle di Churchill ¢ Adams in bambini aftetti
da cardiopatie congenite.

Non meno interessanti sono le osservazioni fatte da Tor-
gersen il quale ha messo in evidenza un'alta frequenza di ma-
lattie dell’albero respiratorio nei familiari di soggetti con sin-
drone di Kartagener; e le osservazioni di Bergstrom che ha
accertato in una fratria due casi di sindrome di Kartagener e
due portatori di sole bronchiettasie.

Dagli studi piit recenti nel campo della anatomia patolo-
gica & ulteriormente emerso un elemento di grande rilievo che
va ad avallare la tesi della origine congenita almeno di un
certo. numero di bronchiettasie. Nelle forme congenite, infatti,
Delarue e Abelanet. hanno dimostrato la quasi assoluta man-
canza di rami dell’arteria polmonare nel territorio delle bron-
chiettasie. In tutti.questi casi per i quali la bronchiettasia &
un fatto primitivo, la sinusite pud apparire un’evenienza se-
condaria.. . : ‘
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Vi sono, d’altro canto, non pochi AA. che ammettono non
la bronchiettasia congenita, bensi una predisposizione conge-
nita dell'albero respiratorio ad ammalare di bronchiettasia:
fragilita del rivestimento cellulare della mucosa bronchiale,
anomalia di sviluppo della impalcatura di sostegno della pa-
rete bronchiale. Con questa interpretazione patogenetica si da
alla flogosi rinosinusale un’importanza alquanto maggiore, per-
ché essa pud rappresentare l'elemento scatenante e determi-
nante della bronchiettasia ¢ comunque concorrere in maniera
preponderante ad aggravarla, come nella Sindrome di Mounier-
Kuhn.

Appare chiare, a questo punto, rilevare quanta importanza
possono assumere i [attori climatici specie quando si manife-
stano con una netta variabilita in riferimento alla temperatura,
alle precipitazioni atmosferiche piovose e nevose, alla nebbia.
Non & chi non veda come la patologia respiratoria tragga
buona parte della sua cronicizzazione proprio nel clima freddo-
umido,

Da alcuni AA. sono stati presi in considerazione altri mo-
menti patogenetici, che, volta a volta, possono concorrere in
vario modo nel facilitare l'insorgenza della sindrome stessa:
eredolue, carenze vitaminiche, specie il rachitismo; turbe della
vascolarizzazione o della ventilazione: cause ostruttive; trazio-
ni endobroenchiali; etc.

Ne si pud trascurare l'abito costituzionale di questi sog-
getti, nei quali in realtd & spesso molto evidente la partecipa-
zione del sistema nervoso vegetativo, con un'abnorme eccita-
bilita delle due sezioni del sistema, ma con una azione premi-
nente del parasimpatico.

Su un terreno, cosi predisposto, e con la concorrenza degli
altri fattori menzionati, & logico immaginare come facilmente
e rapidamente una qualunque infezione, altrimenti anche ba-
nale, possa investire tutto l'albero bronchiale e creare fin da
principio i presupposti per lo sviluppo della sindrome di cui
c¢i stiamo occupando. In tali condizioni, infatti, ¢ facile la cro-
nicizzazione che poco a poco stabilira delle alterazioni irrever-
sibili. Ed allora molte affezioni del lattante e del bambino,
anche se attualmente possono essere dominati dall'imponente
bagaglio terapeutico a nostra disposizione, finiscono con l'as-
sumere ruole scatenante (bronchiolite; broncopolmonite; ate-
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lettasie discrete; stasi bronchiali che vengono facilitate dal de-
cubito dorsale ¢ persino dalle fasciature strette che impedi-
scono una valida respirazione e favoriscono l'atelettasia e la
fibrosclerosi del polmone; suppurazioni polmonari da pioemia;
la malattia tubercolare del polmone; tutte le affezioni bron-
chiali e broncopolmonari consecutive alla pertosse, morbillo,
rosolia, scarlattina, etc.).

A questo punto giova ricordare la notevole frequenza con
cui vengono non tanto prescritte quanto adoperate instillazioni
endonasali (chi non sa quante madri adoperano indiscrimina-
tamente preparati senza il giudizio del medico). Nel lattante,
specie nei primi mesi di vita, queste instillazioni possono es-
sere pericolose, specie se abbondanti, perché¢ possono scivolare
entro le vie tracheobronchiali convogliando ovviamente cariche
batteriche e creando di per s&, quando si adoperano preparati
in soluzione oleose, occlusioni endobronchiali con conseguenti
zone distelettasiche ¢ quindi bronchiettasiche. A parte il fatto
che Vuso smodato e protratto per mesi di queste instillazioni,
pud portare a fenomeni atrofici della stessa mucosa nasale con
la perdita delle caratteristiche anatomiche necessarie ad assol-
vere agli importanti compiti della respirazione.

Vediamo adesso quali scno le vie ed il meccanismo se-
condo cui la sindrome broncosinusale insorge.

Due sarebbero le vie di insorgenza della sindrome: la di-
scendente ¢ la ascendente.

1) via discendente: secondo gli AA. americani, che ne
sono 1 maggiori sostenitori, l'infezione iniziale sarebbe localiz-
zata nella sezione rinosinusale, ad andamento subcronico o
cronico, e solo secondariamente si avrebbe la diffusionc del
processo patologico alle vie inferiori dell’albero respiratorio
traducibili in forma di bronchite o bronchiettasia. Le vie supe-
riori, secondo guesta concezione, costituirebbero la fonte par-
tendo dalla quale i vari germi guadagnerebbero i bronchi at-
traverso o la via canalicolare (quindi per inalazione o per con-
tinuita) o per via linfoematogena o per via nervosa.
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A conforto di questa ipotesi si possono ricordare le espe-
rienze di Mullin e Ryder che ritrovarono nei bronchi di conigli
I'inchiostro iniettato nelle cavita nasali; quelle di Mc Laurin
che ritrovo nei bronchi di alcuni soggetti il lipiodol iniettato
nei seni paranasali; quelle di Kourilski e Uzzan che ritrova-
rono nei polmoni di animali di laboratorio gli stessi germi
iniettati nei seni paranasali; quelle di Larsell e Fenton che
usarono alcuni coloranti nel gatto. La via ritenuta, pero, mag-
giormente responsabile della diffusione dell’infezione &, senza
dubbio, quella canalicolare, mentre rara sarebbe guella ema-
tica ed eccezionale quella linfatica (Kourilski; Larsell e Fen-
ton; Bulgarelli e Coll.).

Non va softovalutata un’altra interpretazione che fa capo
a Lusena, Mengoli ¢ Remaggi, Woodward e Swinelord, Sangio-
vanni ¢ Chobot ed aliri. Secondo questi AA, linfezione ricosi-
nusale sarebbe in grado di determinare nell’'organismo uno
stato allergico nel semso di una notevole sensibilita di tutto
’albero broncopolmonare che purterebbe molto facilmente alla
insorgenza dell'asma e quindi della malattia bronchiettasica.

Secondo altri AA. la diffusione della flogosi potrebbe rag-
giungere le vie bronchiali inferiori attraverso riflessi nervosi
che, partendo dal territorio nasale, creano turbe della respira-
zione, della funzione secretiva ¢ di quella vasomotoria della
mucosa bronchiale, della tonicith (Pietrantoni; Frank; Binet e
Burnstein: Delarue; Besancon; Areuille e Lemoine).

Non va dimenticato, inoltre, che le vie aeree superiori
esplicano un ruolo di notevole importanza nella ventilazione
polmonare, perche a loro spetta il compito di filtrare, modifi-
care umidita e temperatura dell’aria destinata ad attraversare
tutte le vie respiratorie fino agli alveoli, E’ chiaro, pertanto,
che la flogosi delle vie aeree superiori comporterd un’altera-
zione piit o meno profonda delle funzioni con immediate con-
seguenze sulle vie inferiori.

2) via ascendente: anche per questa seconda ipotesi, le
opinioni fra i vari AA, sono contrastanti. Si ritiene, comunque,
che la lesione primitiva sia costituita dalla flogosi bronchiale
¢ solo secondariamente si verificherebbe la infezione rinosinu-
sale. Attraverso la espirazione e la tosse la carica batterica
raggiungerebbe la cavita nasale e quindi i seni nasali e para-
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nasali (Wotan: Proetz). Si riportano a conforto di tale ipotesi
patogenetica, la osservazione che lipiodol & stato ritrovato nelle
cavita nasali e nei seni paranasali dopo broncografia; le espe-
rienze di Van de Calseyde e di Kern e Schenek i quali hanno
registrato la guarigione delle flogosi rinosinusali solo dopo la
rimozione chirurgica del focolaio polmonare; la osservazione
di Hogg, il quale ha registrato l'insorgere di sinusite in sog-
getti portatori di bronchiettasie da corpu estraneo o da tu-
more mediastinico,

Molto pitt arduo & sostenere che questa modalita di infe-
zione ascendente possa verificarsi per via ematica o per via
nervosa.

% % W

A noi non sembra che si possa generalizzare nel senso di
dare a tutti i casi un’unica interpretazione patogenetica. Per i
casi, infatti, in cui ¢ dimostrabile l'origine congenita della
bronchiettasia — come la sindrome di Kartagener — o la con-
temporanea presenza di altre malattie sicuramente congenite,
di cui anzi la sindrome broncosinusale ne costituisce un aspet-
to, la via ascendente offre maggiori garanzie di interpretazione
patogenetica, Mentre negli altri casi in cui & possibile ammet-
tere una predisposizione organica dell’albero respiratorio alle
bronchiettasie, allora & anche possibile ammettere la via di-
scendente: di conseguenza la rinosinusite puo rivestire una im-
portanza molto maggiore, in quanto si viene a dare valore ai
foci che tlanta parte occupano nella genesi della sindrome
stessa.

Occorre, pero, precisare che interessa maggiormente tenere
ben distinte le formazioni bronchiettasiche dalla malattia bron-
chiettasica e che pertanto non & necessario 'esistenza assoluta
delle prime per la esplosione della seconda. Si spiega, in tal
tal modo, l'apparente contrasto fra l'clevata frequenza della
sindrome broncosinusale ¢ la rara dimostrazione di formazioni
bronchictiasiche sicuramente congenite. Pertanto, si avvalora
maggiormente 1'ipotesi etiopatogenetica della predisposizione
congenita dell’albero respiratorio ad ammalare di bronchietta-
se. Da cio Vinteresse di precisare la malattia focale in grado
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di scatenare la sindrome broncosinusale nel cui quadro, in se-
guito pud apparire anche come un fatto secondario ma sempre
in grado di creare e mantenere con microcariche batteriche lo
stato di cronicizzazione,

SINTOMATOLOGIA

Descriveremo prima il profilo clinico generale della sin-
drome e successivamente cit intratterremo sulle singole forme
in particolare,

La sindrome broncosinusale dell’infanzia, intesa in tutte le
sue espressioni, & certamente molto meno rara di quanto co-
munemente si creda. Spesso la componente sinusale & atte-
nuata e decorre in modo subclinico, per cui passa sotto silenzio
di fronte alla prevalente sintomatologia bronchiale se non la
si va a ricercare sistematicamente. In qualche statistica si
trova che almeno il 60% dei casi di bronchite cronica dell’adul-
to trova la sua origine nell'infanzia (Oswald; Minetto ¢ Pri-
notti).

Si suole sottolineare la circostanza secondo cui gli adulti
indicano appunto nell’eta infantile l'inizio dei loro disturbi ca-
ratterizzati da falli respiratori catarrali, ad andamento cronico
e ricorrente e da notevole facilita di insorgenza di episodi
bronchitici a seguito anche di un banale raffreddore. L'eta
compresa fra 5 e 7 anni, corrispondente ai primi due inverni
dell’eta scolare, presenterebbe la incidenza pilt elevata di una
situazione bronchiale catarrale (5%) mentre decrescerebbe ne-
gli anni successivi (2% intorno ai 9 anni; 1% intorno al 15).

In realta l'esperienza pediatrica insegna che la sintomato-
logia inizia alquanto prima. La figura clinica pilt comune ¢ co-
stituita da un bambino con abito per lo pit adenoideo, fre-
quentemente raffreddato e con secrezione sierosa e sieromu-
cosa dal naso anch’essa frequentissima, ed accompagnata a
tosse catarrale. Sono bambini che per la insistenza della sinto-
matologia esasperano le madri le quali passano facilmente da
un medico all’altro senza riuscire a veder regredire il quadro
clinico. Particolarmente la tosse interviene con notevole co-
stanza e si prolunga per mesi, la sera al momento di andare
a letto o al mattino al risveglio, specie nel periodo invernale,

U V R

per quanto la ricorrenza sia distribuita in ogni stagione del-
I'anno. Alla tosse si associa un altro fenomeno e cioé la espet-
torazione la gquale inizialmente mucosa, diviene pilt o meno
presto, purisimile o purulenta ma quasi sempre mista a muco
filante: talvolta puo assumere carattere fetido o francamente
emorragico. Molto frequentemente i familiari pongono !'eser-
dio della tusse e della espettorazione in rapporto con un episodio
acuto infettivo e pilt spesso con la pertosse.

Non & raro il riscontro di chiare note disreattive allergiche
rinobronchiali, che precedono o accompagnano la flogosi bron-
chiale e trovano addentellati talvolta rilevanti, in precedenti
familiari di ipersensibilita costituzionale.

Quasi sempre la secrezione mucosa rinofaringosinusale
apre la scena nella sindrome in oggeito, cen la tendenza, quasi
priva di eccezione, a complicarsi con processi infettivi che ri-
chiamano proniamente ¢ diffusamente la partecipazione bron-
chiale. Nei primi episodi, pero, la fisionomia infettiva non &
ancora ben delineata, sia perché il bambino ¢ ancora nei pri-
missimi annj di vita e sia perché la sindrome & ancora al suo
esordio clinico. Non mancano, perd, oltre alla rinorrea, un re-
spiro relativamente affannato e talvolta stertoroso; fremiti da
rantoli che la madre per prima rileva e vede persistere per
mesi o — con lievi attenuazioni — per anni; rantoli a grosse e
medie bolle e talvolta rcuchi e qualche sibilo che vanno a
frammentare il respiro aspro diffuso.

In tali cendizioni il frequente richiamo alla terapia anti-
biotica anche se quantitativamente sufficiente, alla terania con
balsamici, non sempre riesce efficace in modo definitivo, per-
che non si tiene ben presente il particolare stato reattivo di
tutto 'organismo del bambino ¢ dell’albero respiratorio in par-
ticolare. Solo tardivamente la bonifica dei foci rinosinusali,
tonsillari, dentari, etc., viene attuata, dopo lunghi periodi di
trattamento con antibiotici, balsamici e specialmente con cor-
tisonici, E’ evidente che in tali circostanze si potra ottenere
solo un miglioramento pilt 0o meno profondo del quadro cli-
nico, perche¢ si interviene quando le lesioni a carico dell’albero
respiratorio sono divenute irreversibili.

In questi soggetti costituzionalmente preparati all’insor-
genza della sindrome, infezioni diverse possono darne l'avvio:
la pertosse, il morbillo, la varicella, la malattia tubercolare, le
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broncopolmoniti e le broncoalveoliti, Ma anche altre affezioni
apparentemente di scarso rilievo per l'albero respiratorio quali
I'influenza, il raffreddore, la rosolia, le malattiec da adenovirus.

Una volta instaurata. la sindrome broncosinusale procede
lentamente lungo croniche alternative di miglioramenti e peg-
gioramenti che poco a poco finiscono con linteressare tutta
I'economia dell’organismo. Alla lunga, infatti, i bambini, come
in alcuni nostri casi (fig. 11, 12} si presentano con uno svi-
luppo somatico deficitario, da sfiorare spessc linfantilismo:
spiccano la magrezza del torace curvo in avanti ¢ con scapole
alate, lipotrofia muscolare, la fragilita del sistema scheletrico,
il pallore cutaneo. Non bisogna trascurare mai, pero, la ricerca
di un segno che riveste una netevole importanza per il suo
valore orientativo: lippocratismo digitale. Esso va ricercato
nelle dita delle mani ed in quelle dei piedi, tenendo presente
che una semplice deformazione delle unghie pud precedere di
molto quella delle falangi. La statura ¢ frequentemente infe-
riore alla norma (si tratta in genere di iposomici, con com-
plessione gracile).

Gli esami di laboratorio denunziano spessissimo uno stato
di anemia generalmente di tipo ipocromico e di intensitd quan-
to mai diversa da case a caso,

Le indagini radiologiche sono essenziali, permettendo di
assegnare importanza a lesioni ben circoscritte come punto di
partenza delle lesioni bronchiettasiche. Sedi elettive sono il
lobo medio e la lingula, specie per la azione che pud essere
esercitata da processi di peribronchite, da fistolizzazione di
adeniti, etc. L'immagine radiografica pili frequente & costituita
da ombre diseguali che si portano allargandosi dall’ilo verso il
diaframma, pitt chiaramente visibili all’emitorace destro ove
manca la sovrapposizione dell'ombra cardiaca. Piir raramente
si ha una inmmagine a squadra o a triangolo, costituita da una
opacita piuttosto omogenea a forma per lo pil triangolare ben
delimitata da margini rettilinei o curvi e che dall'ilo si estende
fino al seno costodiaframmatico; anche per queste immagini
la maggiore evidenza si ha sull’emitorace destro, perche a si-
nistra hanne sede retrocardiaca. In guesto secondo caso alle
bronchiettasie si associa il collasso del polmone. Una terza
eventualita, alquanto rara, & costituita dalla immagine di pol-
mone policistico,
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L'esame radiografico standard viene oggi completato dalla
stratigrafia e dalla broncografia che permettono di scoprire le-
sioni iniziali consentendo di precisare il sospetto diagnostico e,
dove possibile, rendere piu appropriata la terapia. Mentre con
la stratigrafia non esistono praticamente pericoli e controindi-
cazioni, per la broncograiia, invece, si profilano rischi in re-
lazione all'eta del soggetto: nei bambini, infatti, di etd infe-
riore a 4 anni & opportuno effettuare questa indagine solo se
assolutamente necessaria, cercando di concentrare lo studio
solo sulle zone sospetie al fine di evitare una possibile sincope
laringea. Le immagini che si ottengono con la broncografia
sono troppo note per descriverle in particolare; esse possono
presentarsi in forma di chicco d'uva, nido d’ape che corrispon-
dono a dilatazioni alveolari, ovvero a dito di guanto, a forma
di banana, a pallini di piombo, etc.

E’ necessario, infine, ricordare che la mancata visualizza-
zione di dilatazioni bronchiali con la broncografia non nega
Pesistenza delle bronchietiasie, le quali vanno ricercate con ri-
petuti esami perche possono passare del tutto inosservate spe-
cie se si tratta di forme localizzate,

Il decorsy della sindrowme broncosinusale dell’infanzia &
coratierizzato da un lentc processo di cronicizzazione inter-
rotto a varia distanza di tempo da fasi di riacutizzazione che
pessono protrarsi per settimane ¢ per mesi e talvolta per anni,
se non si intervienc con una cpportuna terapia. In linea di
massima si osserva un peggioramento durante le stagioni in-
vernali, nel corse delle guali il freddo e l'umido agiscono da
importanti cause irritanti, Non ¢ raro durante il lungo decorso
della sindrome il riscontro di complicanze come atelettasie,
broncopolmoniti, ascessi, pleuriti purulente o putride, che co-
stituiscono sempre un grave pericolo per la vita del bambino.
Solo eccezionalmente si giunge a quadri di amiloidosi o di ca-
chessia,

Fra le ripercussioni che la sindrome broncosinusale dell’in-
fanzia pud esercitare sugli altri organi, importanza considere-
vole rivestono quelle dirette sull’apparato cardiovascolare, Quan-
do le lesioni broncopolmonari sono diffuse a buona parte o
tutto l'albero respiratorio, la circolazione parenchimale comin.
cia ad incontrare un progressivo aumento delle resistenze pe-
riferiche per cui il cuore inizialmente si ipertrofizza e quindi
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si sfianca. 8i aggrava, in tal modo, il difetto della ossigena-
zione creato dalla riduzione della superficie respiratoria e dalle
secrezioni bronchiali. In altri termini si accede, poco a poco,
in una sindrome di cuore pclmonare, che solitamente si incon-
tra nell’adulto.

Prima di passare a descrivere, sia pure rapidamente, le
singole forme cliniche, accenneremo alla nostra casistica cli-
nica, Il totale di ricoverati nei due anni della mia permanenza
pressc il Reparto Pediatrico, 1963 e 1964, & stato di 847 rice-
verati di cui 369 nel primo anno e 478 nel secondo. Sui rico-
verati del 1963 i casi di broncopneumopatie sono stati 110 pari
ad una percentuale del 29,75% ; sui ricoverati del 1964 i casi di
broncopneumnopatie sono s:ati 183 pari ad una percentuale del
39,33%. Riferendoci ai casi di sindrome broncosinusale, ab-
biamo registrato 8 casi nel 1963 e 7 casi nel 1964 con una per-
centuale rispettivamente del 7,27% ¢ 3,72%, con una media di
6,06%0,

Quindi, ccme si pud notare, la percentuale sarebbe molte
pitl bassa rispetto a quellz trovate degli altri AA., se noi non
ci fermassimo a fare alcune considerazioni. Infatti la maggio-
ranza dei casi di broncopneumopatiec & stata constituita da
forme acute o acutissime, menire le forme ad andamento sub-
cronico o cronico sono state limitate ai soli casi affetti da sin-
drome broncosinusale, In conseguenza la percentuale dei casi
portatori della sindrome broncosinusale sale a cifre sorpren-
denti fino ad eguagliare ¢ superare quelle degli altri AA. A
scopo dimostrativo, riportiamo i protocolli relativi ad alcuni
casi,

Passiamo, adesso a descrivere le singole forme cliniche:

1} Sindrome di Mounier-Kuhn: essa ¢ caratterizzata dai se-
guenti dati:

a) bronchiettasie primitive localizzate ad uno o entrambi
i polmoni e mentre per alcuni AA. (Mounier-Kuhn; Jeune; etc.)
rimarrebbero circoscritte, per altri (Huizinga) avrebbero la ten-
denza ad estendersi ad altre zone;
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b) rinite con scarsa o abbondante secrezicne nasale a
carattere prevalentemente mucopurulento; talvolta la rinite as-
sume carattere ipertrofico e si associa anche a poliposi nasale;

¢) sinusite interessante per lo piu gli antri di Higmoro e
spesso anche i seni etmoidali, e generalmente bene evidenzia-
bili all’esame radiografico;

d) alire alterazioni o malformazioni: si possono riscon-
trare, ciog, ipoplasia dei seni frontali, otite cronica o recidi-
vante, colesteatoma primitive del condotto uditivo; malforma-
zioni cardiache; displasia o lussazioni dell’anca; etc.

A questo tipo di sindrome broncosinusale dell’infanzia ap-
partengono 6 casi della nostra casistica. I bambini, di ambo i
sessi e di etd compresa fra 6 e 9 anni, preseniavano una tipica
storia anamnestica di « fatti influenzali » e di « bronchiti » re-
cidivanti al punto che i genitori affermavano di non avere mai

Fig. 1 - Caso 1 T, Anna - Sindrome di Mounier-Kuhn -
Paralisi del facciale sin.
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ot Fig. g - Caso 1.
3 N

veduto i propri bamHim S&n%a Ehsturbl per un tempo piu lungo
di un mese. Clinicamente;* oitre alla secrezione sieromucosa
che in un soggetto »’aveva determmato lesioni di continuo sul
labbro superiore, con . mfezione sovrammessa; tosse catarrale
con espettoramone 2'snferImlgcos “‘esistevano cefalea frontale e
segni molto evidenti di ‘bronchi (catarrale (rantoli a grosse e
medie bolle). In .2 casiaera chiatamente evidente uno sviluppo
somatico inferiorc alla norma; in 2 si sfiorava il manismo. Una
bambina presentava anche ipertelorismo (fig. 5). Un’altra bam-
bina presentava esiti di paralisi del facciale inferiore da di-
stocia da parto (fig. 1). L'ultimo dei s‘oggetti giunto alla nostra
osservazione presentava un complegsp di malformazioni del
tutto caratteristiche e che di per sé meritano descrizione che
sara fatta in altra sede. Qui giova ricordare che oltre agli ele-
menti della sindrome broncosinusale, erano presenti: lieve de-
ficit mentale, deficit staturale; morbo di Perthes bilaterale;
piede piatto e varo bilateralmente; mani e piedi. tozzi e con

impianto di dita similmente al mongolismo; malformazione
cardiaca tipo Roger; uno stato di ipocalcemia.

Per quel che conceme l'aspetto patogenetico della sindro-
me, ci sembra, dai dati anamnestici e da quelli obiettivi, di
poter ritenere possibile la esistenza di un terreno costituzio-
nale. Cio & reso verosimile dalla esistenza di malformazioni in
alcuni dei nostri soggetti in accordo a quanto ritenuto da
altri AA. (Mounier-Kuhn:; Van de Calseyde e Mrozowski; Pa-
renza e Vago; etc.).

Nei nostri casi, perd, & molto arduo stabilire quale sia
stata la sede primitiva del processo. Siamo, pertanto, indotti a
supporre che la sindrome abbia esordito inizialmente con la
flogosi bronchiale e solo successivamente con un meccanismo che
non & possibile rendere certo, si & avuta la diffusione verso le se-
zioni aeree superiori, tanto pilt che la presenza di altre malforma-
zioni in alcuni soggetti lascia presumere una pin facile e pre-
coce compromissione delle vie inferiori in ordine di tempo.

Fig. 3 - Caso 1 - Sindrome di Mounier-Kuhn. Radiogramma
del torace: tralci broncovasali prevalenti in zona perilare
ed ilobasale sin. (l'esame stratigrafico ha denunziato for-
maz.oni bronchiettasiche a nido di vespa).
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Figt 4. Caso - Smdrorne dl M.ounler Ku.hn Radlogramma
dei seni pamnasall opacamento del ‘seéno mascellare ds.

2) Sindrome di Kartag'éner questa smdrome per quanto
sia stata descritta nel "1933:35 dal Kartagener sotto il profilo
clinico e radiologico, era stata per la verita gia descritta nel
1904 da E. Seiwert. Essa & ‘caratterizzata -dalla’ associazione di
bronchiettasie, sinusite cronica ‘e di sz{us viscerum inversus.

I casi consegnati alla ]ette'ratura?;??-‘_"éb_me_' si rileva da una
recente statistica, superane di poco il numero di 100 (Taiana).
A questi si devono aggiungere i ca51 d1 Flgu.le]ra e Fiore, di
Perone, di Bulgarelli e Coll.

Questa sindrome & la piu idonea ad avallare la base con-
genita della componente bronchiettasica, intesa o come tale o
come una malformazione strutturale della parete del bronco
che viene resa pitt facilmente sensibile all'insorgere delle in-
fezioni.

Alcuni AA. ritengono che il movente sia da ricercare nella
anomala posizione dei grossi vasi che premendo sulle vie bron-
chiali creano le condizioni piu idonee (ostruzione; difficolta di
drenaggio; facilita di infezione (Bergstrom e Coll.).

Altri AA. ritengono, invece, che la causa sia da ricercare
nella destrocardia che comporta alterazioni della circolazione
polmonare e retrazione atelettasica del polmone destro (For-
nara).

In definitiva si ritiene che la lesione bronchiettasica sia
primitiva rispetto a quella sinusale cosi come viene affermato
anche da Dickey. Una riprova put¢ essere tratta dalla circo-
stanza che in alcuni casi di sindrome di Kartagener erano pre-
senti il situs viscerum inversus e le bronchiettasie mentre man-
cava la sinusite (Olsen; Torgersen).

Non mancano, perd, AA. i quali ritengono che nella sin-
drome di Kartagener la flogosi sinusale sia il fatto primitivo
e che la bronchiettasia si realizzi secondariamente, al seguito
della diffusione della infezione dalle vie superiori verso quelle
inferiori con ripetute poussée (Ferrand e Coll.). Una riprova
potrebbe essere constituita dalle due osservazioni di Churchill,

Fg 5- Caso 2 - D. S, Lucia - Sindrome di Moinier-Kuhn,
Ipertelorismo di Greig.
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nelle quali erano presenti solo il situs viscerum inversus e la
rinosinusite senza alcuna traccia di bronchiettasia.

3) Sinusite ad asma bronchiale: anche questa associazione
viene ritenuta frequente dalla maggior parte degli AA. per
quanto esista qualche nota discorde (Bray).

Le difficolta maggiori esistenti fra gli AA. che si sono oc-
cupati dell'argomento, sorgono quando si tenta di accertare
quale sia il rapporto effettivo che intercede fra l'asma bron-
chiale e la flogosi rinosinusale. Secondo la maggioranza degli
AA., la rinosinusite nei soggetti affetti da asma bronchiale non
¢ che una delle espressioni dello stato allergico che investe
tutto l'albero respiratorio (Lusena; Sangiovanni; Van de Cal-
sayde; Baum; Hansel; etc.). Secondo gli stessi AA., la infe-
zione dei seni paranasali sarebbe quasi sempre un fatto secon-
dario, una complicanza che potrebbe assumere il ruolo di ren-
dere evidente una malattia asmatica latente o aggravarla, pur
non negando la eventualita, alquanto rara, che la rinosinusite
possa primitivamente determinare l'insorgenza dell’asma bron-
chiale.

Altri AA. al contrario, ritengono che la flogosi rinosinusale
sia la prima manifestazione della sindrome broncosinusale e
che l'asma bronchiale sia una sua derivazione su base allergica.

Per quanto sia arduo assumere una posizione decisa in
questa controversia interpretativa, ci sembra verosimile pren-
dere in considerazione la seconda ipotesi patogenetica, quella
ciod del carico allergico di derivazione focale, Si pud ammet-
tere cioe che una infezione del segmento rinosinusale delle vie
respiratorie possa determinare in molti casi la insorgenza di
un quadro asmatico. A conferma si possono richiamare i ri-
sultati brillanti ottenuti nella sindrome asmatica con la rimo-
zione chirurgica dell'infezione focale, ottenuta da vari AA. (Ker
e Schenek; Weille; Rackema e Tobey; etc.).

Di questa associazione possiamo presentare un solo caso,
riguardante una bambina di anni 6 la quale presentava una
sintomatologia asmatica fin dalla eta di 89 mesi e con vari
periodi di aggravamento ed apparenti miglioramenti e con evi-
dente determinismo stagionale. Da un periodo difficilmente pre-
cisabile da parte dei genitori sono comparse secrezione siero-
mucosa dal naso e espettorazione. All'esame radiografico era

— 34 —

Fig. 6 - Caso 2 - Sindrome di Mounier-Kuhn. Radiogramma
del torace: zone distelettasiche in parailare specie a ds;
enfisema diffuso (Fesame stratigrafico ha dimostrato bron-
chiettasie a nido).

evidente un opacamento dei seni mascellari di entitd discreta.
I genitori hanno rifiutato il ricovero per la rimozione dei foci
sinusali dopo che era stato ottenuto un miglioramento con la
terapia medica.

4) Sindrome associata di sinusite e bronchite cronica e re-
cidivante: & questa un'associazione relativamente frequente,
sopratutto perche, nella incompletezza delle cognizioni etiopa-
togenetiche, raccoglie tutti i casi che non possono rientrare
nelle sindromi ben definite. L'eterogeneita & legata pih alla
componente bronchiale che a quella rinosinusale. Vi fanno par-
te tutli i casi in cui non sono dimostrabili certamente le bron-
chiettasie e l'asma, Quindi vi si trovano raccolti casi di asso-
ciazione sinusale con bronchiti croniche e con bronchiti reci-
divanti, ma anche con quadri di difficile definizione clinica in
quanto possono sfociare in un quadro bronchiettasico o asma-
tico.
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Clinicamente pud essere presente solo la tosse insistente e
qualche rantolo, ma si pud giungere fino alla broncorrea ab-
bondante. Talvolta l'infezione supera la parete del bronco ed
investe anche il parenchima circostante: si sfocia, allora, in
broncopneumopatie croniche e recidivanti, che a lungo andare
finiscono con linteressare anche l'impalcatura del polmone.

Sono state messe in evidenza in questi ultimi anni alcune
forme di sindromi broncosinusali in cui la broncopneumopatia
era sostenuta da adenovirus (Breton e Coll.).

In tutte queste forme & difficile precisare quale sia la sede
primitiva da cui ha preso avvio tutto il complesso sintomato-
logico. Ad ogni modo & certo che la flogosi rinosinusale rivesta
un’importanza preminente, perché come pud determinare lo
scoppio della infezione delle vie inferiori, concorre certamente
a fornire cariche batteriche in permanenza determinando o so-
stenendo la cronicizzazione della flogosi e lo scorrere delle re-
cidive.

E’ evidente, pertanto, che in questi casi la diagnosi deve
essere posta al pili presto per poter sperare in una guarigione
non solo e non sempre con la terapia medica, ma dove si
rende necessario, anche col concorso dell'intervento chirurgico
su quei foci che spesso decorrono in modo asintomatico o ven-
gono coperti dalla prevalente sintomatologia bronchiale.

La nostra casistica si compone di 8 casi riguardanti bam-
bini di ambo i sessi e di eta compresa fra mesi 14 ed anni 4.
In tutti questi casi la sintomatologia soggettiva datava gia da
mesi ed in qualcuno da anni, ma in nessuno era evidente un
quadro radiologico ben definito, nel senso di una evidente for-
mazione bronchiettasica. Era, invece presente un intenso rin-
forzo della trama bronchiale che in un caso assumeva le ca-
ratteristiche radiologiche nodali di una miliare; e quello che
maggiormente importa, spesso il rinforzo era limitato ad una
regione, preferibilmente ilate e con proiezione verso la base
allargandosi a triangolo.

Non ci & stato possibile risalire al punto di partenza della
flogosi. Le notizie anamnestiche fornite dai genitori non hanno
consentito alcuna seria precisazione. La letteratura indica con
molto verosimiglianza le vie aeree superiori e porta come di-
mostrazione epicritica la circostanza che la guarigione della
flogosi rinosinusale comporta, in una elevata percentuale di
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casi, la remissione definitiva della flogosi bronchiale. E’ evi-
dente che laddove si sono stabilite a carico dei bronchi, lesioni
profonde ed irreversibili la guarigione non sard mai possibile.

Questa interpretazione patogenetica contrasterebbe con un
dato anatomofisiologico e cio¢ col fatto che i seni non sono
ancora bene sviluppati.

Anche noi abbiamo avuto la sensazione medesima, E’ stata
ottenuta, infatti, la guarigione clinica in 4 casi, mentre nei ri-
manenti solo un miglioramento.

5) Sindrome associata di broncosinusite ed agammaglobu-
linemia: Questa non &, in realta, una sindrome in senso stretto
riguardante l'apparato respiratorio ma uno dei vari aspetti di
una malattia pili generale, a sintomatologia polimorfa e che

F8. 7 - Caso 2 - Sindrome di Mounier-Kuhn, Radiogramma
dei sensi paranasali: opasamento subtotale dz=l seno ma-
scellare sn.
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Fig. 8 = wwww o - S. Gregorio - Sindrome di MounierKuhn

investe tutto 'organismo: cioe l'agammaglobulinemia. Talvolta,
perd, la sintomatologia respiratoria acquista un’evidenza cosi
piccata e dominante da richiamare il sospetto ‘diagnostico.

Nel bambino 'agammaglobulinemia & una malattia conge-
nita, ereditaria, trasmessa da un gene recessivo legato al sesso
(maschile). Essa & caratterizzata dalla notevole riduzione o
mancanza completa di gammaglobuline nel sangue circolante
e nei tessuti, per cui senc facilitate le infezioni batteriche; con-
servata sarebbe la risposta anticorpale alle infezioni da virus
(Bulgarelli e Coll.).

1l quadro clinico ¢ assai simile a guello che abbiamo de-
lineato nella parte generale, con la sola variante che oltre
all’apparato respiratorio, possono essere interessati contempo-
raneamente altri crgani.

Comungue & caratteristica la costanza delle recidive di pro-
cessi infettivi che prendono l'avvio fin dalle prime epoche della
vita e che interessano in modo decisamente prevalente le vie
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respiratorie (riniti; rinofarinziii; faringobronchiti; fecolai pol-
monari). Possons esscre presenti congiuntiviti, artriti, menin-
giti (Debré e Lelong), Frequenti sono le dermatosi che si pro-
traggono per lungo tempo, ¢ sopratutto una sindrome emor-
ragica (epistassi; cmorragie gengivali, ecchimosi; epatomi ;
etc.). Esiste una notevole leucopenia, un allungamento del
tempo di emorragia, la positivita delle prove di angiopsatirosi,
un consumo della protrombina serica del 50-60%. L'elemento
cardinale resta semprc un segno umorale che come abbiamo
detto & costituito dalla mancanza delle gammaglobuline alle
prove elettroforetiche.

6) Sindrome associata di broncosinusite e mucoviscidosi:
le stesse considerazioni fatte per la sindrome precedente pos-
sono essere riprese anche per questa associazione. Anzi, do-
vremmo pitt esattamente parlare di sindrome broncosinusale nel
quadro della mucoviscidosi, perche essa & solo uno degli aspet-
ti di una malattia che interessa tutto il sistema ghiandolare.
Oggi & stata, persino, avanzata la proposta di chiamare la ma-
lattia eccrinosi o esocrinopatia generalizzata.

Fig. 9 - Caso 3
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La sindrome broncosinusale & comunque, una manifesta-
zione costante nella mucoviscidosi, anche se si associa quasi
sempre ad una evidente e spesso prevalente sintomatologia
digestiva (vomito e specialmente diarrea con feci abbondanti,
lucide, fetide, pallide, talvolta schiumose). Esistono anche due
altre sindromi cliniche che in genere possono aprire il quadro
clinico; l'ileo da meconio che colpisce il neonato e la sindrome
da denutrizione, limitata ai primi tre mesi di vita e caratte-
rizzata da un quadro di distrofia pili o meno grave (Debré e
Lelong).

Talvolta la sintomatologia ¢ del tutto atipica.

A noi interessa richiamare sopratutto, l'attenzione su quel-
la forma clinica dela wmucoviscidos! in cui la sindrome respi-
ratoria si presenta in modo prevalente assumendo la fisiono-
mia dclla sindrome broncosinusale. Questa particolare forma
clinica e, dal punto di vista sintomatologico, dominata dalla
‘tosse, una tosse ribelle, a tipo pertussoide, che ditficilmente
cede ai comuni farmaci e che lascia pensare alla pertosse,
all’adenite tubercolare, alla steatosi polmonare, etc.; fra gli al-
tri segni sono da tenere presenti la dispnea e la cianosi che
aumentano dopo sforzo:; l'ippocratismo digitale; l'aspetto glo-
boso, a botte del torace; segni ascoltatori comuni alle bron-
chiti; la cefalea; la secrezione sieromucosa dal naso.

In questa forma clinica della mucoviscidosi, la compro-
missione del pancreas decorre in modo paucosintomatico e puo
essere rivelato solo attraverso particolari tests (Romano; Bul-
garelli e Coll.).

Del resto la causa prima della sindrome & rappresentata
dall’abnorme auantita di secreto mucoso e viscido nelle rami-
ficazioni bronchiali che agiscono innanzitutto meccanicamente
con fatti ostruttivi (distelettasie; bronchiettasie) ed in secondo
luogo col favorire l'infezione (bronchite, peribronchite). Il pro-
cesso investe contemporaneamente le vie superiori.

Olire alla sintomatologia bronchiale sono quindi presenti
o da ricercare gli aliri segni legati alla malattia base: irrego-
larita dell’alvo; deficit staturale e ponderale, alterazione sudo-
rale: insufficienza pancreatica, Per tal motivo si ricorrera al
test del film, al sondaggio duodenale, alla viscometria del suc
co duodenale, al dosaggio degli enzimi del succo duodenale che
dovrebbero presentare attivita dissociata, e di quelli sulle feci.
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Fig. 10 - Caso 3 - Sindrome di Mounier-Kuhn. Radiogramma
del torace: numerose zone distelettasiche in parailare che
si estendono a triangolo fino alla cupole diafrarnmatiche
('esame stratigrafico ha denunziato bronchiettasie a nido
di vespa).

In conclusione si deve tenere presente che la sindrome
broncosinusale pud essere anche l'unica espressione clinica
della mucoviscidosi e per conseguenza & necessario sempre ie-
nerla presente nel diagnostico differenziale,

DIAGNOSI

La diagnosi della sindrome broncosinusale della infanzia
mentre pud essere alquanto facile nei casi avanzati, presenta
difficolta notevoli nei casi iniziali o per lo meno nei casi in
cui le lesioni sono minime, perché non pud essere posta in
base ai soli dati clinici o ai soli dati radiologici. I sintomi cli-
nici, infatti, possono essere comuni a varie affezioni dell’albero
respiratorio, mentre le immeagini radiolcgichz (tranne quelle
broncografiche) non sono specifiche. D'altro canto la sindrome
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presenta un'apparente data di nascita con I'esordio di una ma-
lattia acuta quale la pertosse, la broncopolmonite, etc. Quasi
sempre -trattasi di bambini adenoidei e quindi soggetti facil-
mente ad episodi recidivanti di bronchite. A volte la tosse che
si protrae per mesi & solo l'unico segno facilmente identifica-
bile di un’adenopatia peritracheobronchiale tubercolare.

In alcuni bambini infezioni del rinofaringe si complicano
con sinusite mascellare creando le premesse per lo sviluppo di
bronchiti discendente ad andamento subacuto o cronico, con
tosse ed espettorazione e che si possono protrarre per mesi ed
anni, alimentati come sono dalle stazioni focali delle vie aeree
superiori. .

Talvolta il quadro clinico che si presenta alla osservazione
& quello dell'asma bronchiale: in tali casi & sempre necessario
eseguire un esame emocromocitometrico, un esame radiologico
del torace, nonché i tests cutanei allo scopo di accertare se si
tratta di vera asma bronchiale ovvero di una sindrome bronco-
sinusale.

==

Fig. 11 - Caso 4 - S, Giovanna - Sindrome di Mounier-Kuhn.
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E’ evidente che l'attenta indagine anamnestica, un oculato
esame obiettivo, un esame radiologico completato dalla strati-
grafia e dove necessario dalla broncografia, un approfondito
esame delle varie sezioni delle vie aeree superiori, possono
bene precisare la diagnosi.

TERAPIA

Si avvale di misure profilattichz e di norme terapeutiche
distinte a loro volta in mediche e chirurgiche.

Poiché, come abbiamo detto nelle pagine precedenti, oggi
si da maggiore valore alle condizioni anatomiche della parete
bronchiale predisponenti lo sviluppo delle bronchiettasie, si
ritiene necessario evitare di mantenere il piccolo lattante in
posizione supina per lungo tempo, di non adoperare instilla-
zioni endonasali di preparati in soluzione oleosa, di mon usare
fasciature specie se troppo strette, di non nebulizzare polveri
inerti quali il talco, di non esporre i bambini specie se lattanti
alle cause perfrigeranti, ma anche di non farli stazionare in
ambienti in cui esiste aria secca e surriscaldata. L'abito consti-
tuzionalmente linfatico richiede particolare attenzione perché
predispone alle infezioni.

La terapia medica costituisce, indubbiamente, il cardine
del trattamento della sindrome broncosinusale, sia perche & in
grado nelle forme iniziali ed in quelle non ancora recidivanti
di riuscire a determinare la guarigione, sia perché & sempre
in grado di comportare un miglioramento profondo e delle
condizioni genérali e di quelle locali come preparazione all'in-
tervento chirurgico.

Poiche si tratta di piccoli malati che giungono all'osserva-
zione dopo periodi piit 0o meno lunghi di sofferenze e quindi
spessissimo in fase secernente, la terapia deve mirare contem-
poraneamente a ridurre ed eliminare le secrezioni endobron-
chiali ed a bloccare ed estinguere l'infezione. Per ottenere tali
risultati abbiamo a disposizione, oggi, di larghe possibilita con
I'uso della chemio-antibiotico-terapia. L'uso dei sulfamidici,
compresi quelli a lenta azione, ha perduto il largo favore di
cui godeva nell’era preantibiotica. I sulfamidici, perd, possono
sempre essere adoperati, specie perch&, associati agli antibio-
tici, ne aumentano l'efficacia curativa.
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Gli antibiotici costituiscono, indubbiamente, I'arma piu ef-
ficace e rappresentano l'unico mezzo per dominare e control-
lare quei quadri clinici in cui la febbre, lo stato tossico, la
dispnea, l'ipersecrezione bronchiale e delle vie aeree superiori
dimostrano il sopravvento dell’infezione. E’ pur vero che quasi
sempre ci si trova di fronte ad una flora polimicrobica, per
cui riesce difficile adoperare elettivamente l'antibiotico, Mal-
grado ci0, e specie nei casi in cui esiste un notevole stato tos-
sinfettivo, ¢ indispensabile un antibiogramma che consenta di
determinare la sensibilita del germe che viene isolato verso
uno o piu antibiotici. Laddove, invece, non sia possibile attuare
guesta metodica, ¢ bene ricorrere agli antibiotici a largo spet-
tro d’azione che l'esperienza ha dimostrato veramente efficaci.
A tale scopo si adopereranno le tetracicline (aureomicina; ter-
ramicina: ambramicina; acromicina; etc.); il cloramfenicolo
(che per esscre oggi uno dei meno adoperati nella pratica co-
mune, conserva una nolevole azione); l'associazione penicillina-
streptomicina. Laddove si sospetta una resistenza batterica,
sempre nei czsi in cui non & possibile avere il conforto dell’an-
tibiogramma, si pud ricorrere all’'uso dell'eritrocina (iloticina;
eritrocinal.
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La via di somministrazione & generalmente quella orale
¢ parenterale, ma & bene tenere presente che la via aerosolica
put offrire vantaggi veramente considerevoli cd insospettati.
Essa, infatti, consente non solo di portare direttamente nei
bronchi un’alta concentrazione di farmaco, ma — quel che pia
¢ importante — puo consentire di raggiungere i seni e l'antro
direttamente agendo quindi su tutte le sezioni, dirette od ac-
cessorie, dell’albero respiratorie. E’ pur vero che dove esistono
abbondanti secrezioni endobronchiali la via aerosolica & meno
efficace. Ma la scelta deve essere fatta caso per caso e mai
dissociare la via aerosolica da quella orale o parenterale. In
questi ultimi tempi noi abbiamo adoperato con risultati vera-
mente brillanti un farmaco di recente isolamento: glitisol Zam-
bon. Esso ¢ in commercio sia per uso orale (sciroppo) sia per
via intramuscolare e sia per aerosol. Esso ha dimostrato, al
pari delle altre forme della patologia broncopolmonare, una
efficacia considerevole innanzituito sulla componente batterica
e quindi su tutto il processo infiammatorio.

Importante corollario terapeutico & rappresentato dall’uso
di balsamici diretti a frenare, fluidificare ed espellere la se-
crezione endobronchiale (creosoto, mugolio, guaiacolo, tiocole,
benzoato di sodio, gomenolo, eucaliptolo) sia in preparati ga-
lenici che di specialita. Fra questi ultimi possono essere tratti
vantaggi da alcuni prodotti ottenuti associando al mugolio la
chinina (chino-mugolio), il cloranfenicolo (chinocetina-mugolio),
il cinnammato di benzile; o da altri farmaci associativi pii1
complessi, come la transpulmina-antibiotica, il cloranfen-balsa-
mica, la sintocetina-balsamica, etc.

Fra la terapia sintomatica un posto notevole spetta ai se-
dativi della tosse. Questa, infatti, costituisce sempre un motivo
di preoccupazione, perché ¢ una causa sicuramente aggravante
le dilatazioni bronchiali. E’ bene precisare che se 'eta del bam-
bino lo consente e la escrezione bronchiale & notevole, si rende
necessario non l'abolizione della tosse, ma la sua sorveglianza
per modo che essa possa giovare alla espettorazione. Nei bam-
bini piccoli nei quali la tosse diviene generalmente intensa ed
ostacola anche l'allattamento e la nutrizione, determinando fre-
quentemente il vomito, i sedativi della tosse si impongono.
Possono usarsi prodotti galenici contenenti codeina, bromo-
formio, efedrina e timo, etc.; ovvero prodotti sintetici quali
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senodin An, becantex, tussifargan, romilar, sedulon, tessalon,
dicodid, etc. Noi preferiamo preparati di commercio sommini-
strabili in gocce, quali il detigon, il selvigon etc,, sia perche
esplicano un’azione locale (spina irritativa orofaringea) ed una
azione generale, e sia perché la dose & quantitativamente scar-
sa e non disturba la parete gastrica,

La terapia viene protratta a dosaggio pieno per 1-3 setti-
mane, quindi va ridotta progressivamente, .

E’ utile associare sempre preparati vitaminici a dosi ge-
nerose, specialmente perché il trattamento & quasi sempre pro-
lungato. Non & da trascurare neppurc la possibilita di insor:
genza di complicanze quali manifestazioni allergiche specie nei
soggetti con costituzione timolinfatice; di superinfezioni mico-
tiche chc oggi vanno facendosi sempre pil frequenti,

Talvolta puo accaderc, nel corso di riacutizzazioni della
sindrome broncosinusale, che compaiono piccole emottisi, per
le quali & neccessaria la terapia coagulante.

Fig. 13 - Caso 4 - Sindrome di Mounier-Kuhn. Radiogramma
del torace: tralci broncovasali ilobasali specie a sin, con
picco'e zone distelettasiche alla base sn. Enfisema polmo-
nare diffuso ai rimanenti ambiti.
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Drenaggio di posizione: puo essere di notevole utilita po-
nendo il bambino su di un letto soffice al quale si fa assumere
una posizione declive, ma facendo contemporaneamente assu-
mere quella posizione che potra favorire il drenaggio delle zone
colpite. E' molto importante far assumere al bambino una po-
sizione non eccessivamente inclinata percheé ¢ molto difficile
che possa stare a capo in gil e se anche si riesce a tenerlo in
posizione, si stanca presto e diventa irrequieto. Occorre, in-
nanzitutto, far assumere una posizione, la piii comoda sia per
fargli mantenere la posizione desiderata che favorisca con la
tosse l'espettorazione, e sia perché possa essere mantenuto
tranquillo nelle successive sedute.

I drenaggio deve essere praticato almenc due volte al
giorno, dando maggiore rilievo alla seduta del mattino, in
quanto il riposo della notte consente maggiore raccolta di se-
crezioni nel polmone.

Il drenaggio sara aiutato da fluidificanti cui abbiamo ac-
cennato, e dove si rende necessario una azione piu rapida ed
energica all'uso per os o meglio, per aerosol di quelle sostanze
ad azione enzimatiche che sono cosi largamente usate nella
patologia polmonare dell’adulto. Quest'ultima evenienza &, pe-
ro, assai rara.

Misure terapeutiche generali: Si tratta per lo pit di bam-
bini pallidi, anoressici, per i quali si richiede innanzitutto una
dieta bene equilibrata sia in principi alimentari che in vita-
mine (particolarmente A e D) e minerali e bene appropriata
per il numerc delle calorie totali,

Presso il domicilio sarebbe indispensabile una abitazione
priva di umidita, bene esposta ai raggi solari, lontana da zone
polvercse o ricche di fumo, Infine, & opportunc che questi sog-
getti abbiano un sufficiente vestiario che assicuri un conve-
niente riparo dal freddo.

Poiche nella maggioranza dei casi si tratta di bambini che
derivano dalle classi pit disagiate della popolazione, per le
quali & impossibile o quasi provvedere a tutto il necessario,
sarebbe opportuno che per ciascuno, dopo il periodo di sog-
giorno ospedaliero ci fosse un congruo periodo di permanenza
presso Convalescenziari o Istituti similati, ove fosse garantita
la guarigione,
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Fig. 14 - Caso 4 - Sindrome di Mounier-Kuhn. Radiogramma
dei seni paranasali: totale opacamento dei seni mascel-
lare sn. ¢ dei seni frontali; velamento tenue, specie margi-
nale, del seno mascellare ds,

La terapia chirurgica interviene in quei casi laddove il
trattamento medico si & risolto inefficace e riguarda i soli casi
in cul esistono bronchiettasie. La tecnica per la preparazione
allintervento e per l'intervento stesso, esula dal nostro com-
pito e pertanto non possiamo parlarne estesamente. Diremo
solo che le possibilita di aggredire il polmone hanno raggiunto,
oggi, limiti insperati: l'exeresi puo, infatti, essere lobare, seg-
mentaria o polmonare. E’, perd, assolutamente necessario pre-
cisare che non esistono regole fisse, aprioristiche, che consen-
tano -di discernere i casi operabili da quelli inoperabili, In li-
nea di massima le bronchiettasie sono di lieve entitd e fre-
quentemente distrettuali. Quindi caso per caso & necessario

decidere, attraverso i vari esami clinici, radiologici e batterio-
logici, nonché attraverso la valutazione della entitd della rispo-
sta alla terapia medica, se & necessario l'intervento chirurgico
e quale estensione dovri esso assumere. E' evidente che l'in-
tervento chirurgico dovra essere preceduto da un congruo pe-
riodo di trattamento medico preparatorio e solo dopo una pre-
cisa ed attente valutazione dell’interessamento dell’asse cardio-
respiratorio.

La terapia chirurgica, mentre allo stato attuale delle no-
stre conoscenze, interviene piuttosto raramente nel territorio
polmonare, & invece frequentemente chiamata a liberare le vie
aeree superiori delle varie stazioni focali che, come abbiamo
largamente riferito, forniscono un gettito continuo di cariche
batteriche, determinando e mantenendo la cronicizzazione,
L'ablazione delle tonsille, delle vegetazioni adenoidi, la corre-
zione del setto nasale, la pulizia dell'orecchioc medio e dell’an-
tro, il lavaggio e l'ampia apertura dei seni, l'avulsione di ra-
dici dentarie, etc. sono richiesti ed attuati caso per caso, per-
che¢ il bambino portatore di sindrome broncosinusale non &
solo un qualunque caso clinico, ma & sopratutto un bambino
ammalato che se studiato attentamente, & suscettibile di guari-
gione clinica e che pud, come gli altri suoi simili, diventare il
giovane del domani utile alla societd cui appartiene.

CONCLUSIONI E CONSIDERAZIONI

Giungiamo cosi alle considerazioni conclusive.

La sindrome broncosinusale dell'infanzia & senza dubbio
una condizione patologica molto interessante e suggestiva, sia
come affezione a s¢ stante, sia come aspetto parziale di una
malattia di pilt vasio respiro come l'agammaglobulinemia e la
mucoviscidosi. .

Come abbiamo osservato nei nostri casi e come emerge
dalla letteratura esaminata, ci troviamo a dover considerare
una sindrome relativamente frequente. Ma la nostra casistica &
alquanto piu ridotta nei confronti delle altre, italiane europee
ed extraeuropee, sia in senso assoluto che in rapporto ai rico-



verati per affezioni broncopneumoniche. La nostra casistica
comprende, infatti solo 15 casi su un totale di 847 ricoverati
per malattie varie di cui 247 con affezioni dell’albero respi-
ratorio. Si trattava, pero, quasi esclusivamente di affezioni
acute o acutissime dell'albero respiratorio. Di conseguenza la
percentuale di incidenza apparirebbe molto bassa se non do-
vessimo fare alcuna discriminazione fra forme acute e troni-
che. Riferendoci alle annate 1963 e 1964 abbiamo avuto rispet-
tivamente 110 e 188 casi di broncopneumatie acute con una
percentuale di incidenza rispettivamente del 29,75% e del
39,33%, 1 casi di sindrome broncosinusale dell'infanzia sono
stati, sempre relativamente alle due annate considerate, 8 per
il 1963 e 7 per il 1964 con una percentuale di incidenza ri-
spetto ai casi di broncopneumopatie, rispettivamente del 7,27%
e del 3,72%), con una media totale del 6,06%. Se, invece, ci Ti-
feriamo ad affezioni che fanno rivelato un andamento subcro-
nico o cronico e recidivante, la percentuale sale a cifre inso-
spettatamente elevate allineandosi a quelle degli altri AA. La
percentuale si avvicina infatti all'ordine del 92%.

Ne consegue che di fronte ad un bambino che soffre di
affezioni dell’albero respiratorio a carattere subcronico o cro-
nico o recidivante; ad un bambino che da tempo presenta
tosse catarrale con espettorazione e frequenternente cefalea a
tipo gravativo; « raffreddori » con secrezioni nasali; bronchite
con rantoli a grosse e medie bolle, specie se esistono malfor-
mazioni cardiache o di altra natura; ad un bambino che rivela
una facies adenoidea e con sviluppo staturoponderaie deficita-
rio: noi dobbiamo pensare anche a questa particolare sindro-
me per ricercare i segni clinici e radiologici, stabilirne l'entita
e la fase evolutiva, per poter, infine, tracciare il piano tera-
peutico, mai senza il concorso dell'otorinolaringoiatra, la cui
collaborazione & fondamentale, perché come abbiamo detto in
precedenza, vi possono essere casi in cui solo la rimozione chi-
rurgica di uno dei foci pud comportare la guarigione della
sindrome o per lo meno ridurre sia l'entita che la frequenza
delle recrudescenze.

Tale collaborazione riesce ancora pil indispensabile quan-
do si tiene presente che nella quasi totalitax dei casi non si
giunge a definire quale sezione dell’albero respiratorio sia
stata primitivamente interessata dal processo, anche se dai no-
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stri casi come da quelli consegnati alla letteratura appare pil
probativa 'origine bronchiale della sindrome. .

Nell'ambito della patologia nasosinusale, la rinite riveste
una importanza che non va trascurata, specie se si presenta
con carattere ricorrente o cronica, Particolare rilievo occorre
dare alle riniti croniche atrofiche non ozenatose che si com-
plicano con sinusiti mazxillo-etmoidali e che decorrono con ma-
nifestazioni reattive meningobasali di cui sono espressioni cli-
niche le cefalee persistenti (Catalano e Coll.). Né sono da tra-
scurare le adenoiditi croniche le quali sono in grado di indurre
tutto un complesso di alterazioni flogistiche, essudative del fa-
ringe, ed in particolare delle strutture linfatiche distrettuali
capaci di far insorgere manifestazioni secondarie endocraniche.
D'altro canto & noto quanta importanza rivesta l'architettura
anatomica delle fosse nasali nello svolgimento delle funzioni
che il naso compie durante la respirazione. Il faringe, a sua
volta, opera un ruoclo di decisiva importanza nella funzione re-
spiratoria, perché la colonna aerea dopo le prime modificazioni
subite all'altezza delle cavita nasali, viene sottoposta ad una
seconda azione modificatrice prima di essere incanalata nelle
vie aeree inferiori. La presenza, inoltre, della tuba di Eustac-
chio nel faringe crea anche il pericolo della diffusione per via
canalicolare dell'infezione all'orecchio, potendosi stabilire un
nuovo focus,

Comunque si tratta sempre di bambini scarsamente prov-
visti di difese, per cui diversi [attori — quali il raffreddamen-
to, il clima inadatto, le inalazioni irritanti, ete. — possono
creare all’aliezza delle vie aeree superiori le condizioni perche
stimoli flogistici ripetuti non passino inosservati sulle funzioni
e sulle strutture,

Per tutle queste ragioni & necessario stabilire, caso per
caso, l'entita effettiva della componente rino-faringo-sinusale
sia in relazione alla insorgenza che al mantenimento della sin-
drome e predisporre le misure mediche e chirurgiche per la
rimozione dei foci.

E' necessario volta a volta valutare l'eventualita di un'ori-
gine allergica della sindrome, come nel nostro caso di sindro-
me broncosinusale ed asma: nel qual caso & da presumere che
le due sindromi siano insortie contemporaneamente Come unica
espressione della malattia.
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Si & discusso e si discute molto sulle vie di diffusione an-
che se l'ascendente canalicolare appare la piil logica e spiega
pit facilmente la pii1 parte dei casi. Noi siamo indotti a con-
siderare non solo e non tanto che tutte le vie di diffusione
possono essere possibili, quanto sopratutto il fatto che & ne-
cessario porre una diagnosi il pitt precocemente possibile. Solo
in tali casi si evita che le lesioni broncosinusali diventino sta-
bili ed irreversibili al punto che nessuna terapia potra riuscire
a cancellarne le tracce. Si potra obbiettare che esiste spesso
una predisposizione congenita o addirittura delle bronchietta-
sie congenite, E' vero. Ma il nostro compito & legato ad evitare
Iinfezione, a rompere la catena delle recidive, ad impedire che
il bambino lasci la soglia dell'infanzia con questa grave eredita
che portera inevitabilmente a procedere lungo un cammino di
sofferenze.

Per concludere, infine, ci sembra di dover ribadire un con-
cetto fondamentale: cioe che le correlazioni esistenti sia su
base anatomica che funzionale devono far tenere presente la
possibilita, molto pii1 che per il passato, che linfezione di una
delle due sezioni dell'albero respiratorio possa estendersi, pre-
sto o tardi, alla rimanente, creando fin dall'infanzia i presup-
posti per lo sviluppo di una delle peggiori condizioni patolo-
giche dell'organismo umano e che si snodera nella vita futura
con episodi sempre pin fitti e duraturi e con ripercussioni
sempre piu profonde e pilt vaste su tutta l'economia dell’'orga-
nismo umano,
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OSPEDALE CIVILE DI TRICARICO
Divisione Chirurgica
Primario: Prof., GUIDO BARBIERI

Trattamento chirurgico

della Stenosi del Giunto Pielo -Ureterale
del

Prof. GUIDO BARBIERI

Un caso di idronefrosi da stenosi del giunto pielo ureterale,
capitato recentemente alla nostra osservazione, ci ha spintoe a
soffermarci brevemente sull’argomento per riferire quelli che
sono i problemi di fisiopatoclogia di un giunto patologico ¢ al
tempo stesso accennare alle varie metodiche inerenti al tratta-
mento chirurgico della lesione stessa.

Il caso ¢ quello di un giovane, Rocco D., di anni 32, da
Tricarico. '

Storia clinica: da circa 7 mesi dolori gravativi in sede lom-
bare destra, con saltuarie acutizzazioni a tipo di colica.

Urografia discendente: pronta visualizzazione bilaterale del-
le cavita renali. A destra notevole calico-pielectasia da stenosi
del giunto pu. Il tratto lombare dell'uretere appare discreta-
mente dilatato,

Pielografia ascendenie: si conferma il reperto urografico.
11 catetere si arresta all'altezza del giunto pielico, dove si ar-
resta anche il mezzo di contrasto che defluisce in vescica.

Intervento chirurgico: resezione del giunto p.u. e anasto-
mosi pielo-ureterale termino-terrninale.

Esito: guarigione chirurgica rapida.
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Il giunto pielo-ureterale pud essere sede di lesioni di varia
natura, le quali sono tutte motivo di stenosi e pertanto, in grado
varie, di idronefrosi,

Di molte di queste lesioni sono note l'eziopatogenesi come
pure la patologia e la clinica. Cosi le slenosi da retrazione con-
seguenti a lesioni varie (come le tubercolari, traumatiche, da
decubito, flogistiche) o le alterazioni funzionali che si verifi-
cano per malformazioni congenite dell’apparato urinario alto
{quali i reni ectopici, a ferro di cavallo, difetti di rotazione).

Esiste invece una vera, primitiva patologia del giunto pielo-
ureterale che & motivo di quelle idronefrosi nelle quali si parla
di « stenosi del giunto » determinata da lesioni ancora non per-
fettamente chiarite. Alla base si intravede tuttavia un comune
denominatore, su terreno probabilmente congenito, anche se ta-
lora ne & stata attribuita la responsabilita a fattori diversi, come
i vasi anomali, le membrane fibrose, ecc.

il giunto pielo-ureterale & una ristretta zona di transizione
tra la pelvi e l'uretere, non sempre anatomicamente ben deli-
mitabile, la quale perd non va intesa soltanto come un punto
di passaggio tra un organo, la pelvi, che ha funzione di deposito
e di trasporto delle urine, ed un altro, l'urctere, dotato di una
atiiva azione propulsiva sulle urine che da esso vengono tra-
sporlate in vescica.

Si tratta invece di una struttura che ha dei compiti propri
neila dinamica del tratto urinaric alto, in quanto la sua atti-
vita da un lato condiziona lo svuotamento della pelvi e pertanto
ne pud influenzare i regimi pressori, dall’altro regela il fun-
zionamento dell'uretere, veicolando in esso ¢ regolando, a se-
conda delle esigenze funzionali, la quantita di urina da traspor-
tare ad ogni onda peristaltica.

Il giunto pud essere morfologicamente ben individuabile
‘nelle pelvi rotonde, nelle quali vi & un netto passaggio tra ba-

inetto, di aspetto ampollare, e l'uretere. Nella pelvi imbuti-
forme, invece, l'urete si continua gradatamente ¢ insensibil-
mente con il bacineito, senza che la giunzione pelvi-ureterale
possa essere individuata cosi nettamente.
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I motivi di ostruzione intrinseca sono di difficile ricono-
scimento ed & appunto per questo motivo che sono sorte le
varie ipotesi patogenetiche improntate su alterazioni puramente
dinamiche.

Si parla comunemente di stenosi congenita del giunto p.u.
senza perd trovare, neanche da un punto di vista istologico, una
spiegazione soddisfacente a questa denominazione,

Surracko e Lockaart ritengono che si tratti di una ipertro-
fia congenita della muscolatura del colletto, ma questa altera-
zione non & mai stata confermata, anzi, secondo Higgins, vi sa-
rebbe piuttosto una deficienza dello strato muscolare del giunto,
insieme ad un restringimento della mucosa. Altri AA. hanno trova-
to un aumento del tessuto fibroso o di quello collagene o delle fibre

elastiche, reperti assolutamente non costanti.

Lich e Barnes hanno dato importanza a formazioni valvo-
lari, le quali perd sono visibili solo all’'esame istologico. E’ tut-
tavi verosimile che le pliche da loro interpretate come valvole
costituiscano solo un artefatto e non un reale atteggiamento
della mucosa a livello del giunto.

l.a mancanza di una sicura dimostrazione anatomica del-
l'ostacolo a livello del giunto & stato il motivo di varie ipotesi
suila patogenesi dell'idronefrosi, la cui interpretazione sembra
czgi avviata verso una soluzione chiara: le concezioni pit mo-
derne sui motivi che determinano una difficolta nells svuota-
mento della pelvi sono indirizzate nel senso di un’alterazione
della dinamica del giunto, che ha come base anatomica un orien-
tamento delle fibre muscolari diverso dal normale.

E’ noto come nella pelvi le fibre muscolari abbiano decorso
variamente intrecciato, tanto che non ¢ possibile fare alcuna
divisione in strati. Nell'uretere, invece, i fasci muscolari non
decorrono o solo in senso longitudinale o solo in quello tra-
sversale, secondo gli schemi classici, ma si permeano I'uno nel-
I'altro secondo delle linee spirali. Le fibre formano quindi delle
spirali, costituite di tre sezioni: una esterna a decorsv verticale,
unz media a decorso obliquo tendente al circolare ed una in-
terna a decorso nuovamente verticale, adiacente alla sottomu-
cosa, Dette fibre spirali seno pitt abbondanti a livelio del giunto,
con decorso tendente al circolare.
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Murnaghan ha messo in evidenza, nel giunto di pelvi idro-
neffotiche, una netta predominanza di fibrocellule a decorso
longitudinale o prevalentemente longitudinale. Tale disposizio-
ne si estende per diversi millimetri, meutre nelle parti a monte
e a valle non si rilevano alterazioni ngé deviazioni dalla normna,
tranne un certo grado di fibrosi avventiziale e di ipertrofia nella

.

pelvi. Agli stessi risultati & pervenuto anche Hayashi.

Le recenti ricerche di Stefanini e della Sua Scuola hanno
confermato che tutta la muscolatura del giunto & sempre dimi-
nuita quantitativamente e composta da fasci aventi decorso lon-
gitudinale o fortemente.obliquo. Il tratto che dimostra questa
alterazione ¢ limitato e si continua in alto con una pelvi e in
basso con un uretere che non presentane allerazioni evidenti
nell’orientamento delle fibrocellule muscolari.

Tale orientamento anomalo delle fibre muscolari a livello
_del giunto sembra sicuramente di natura congenita.

Resta a questo punto da chiedersi qualc possa essere il nio-
tivo per il quale l'orientamento anomalo delle spirali muscolari
sia limitato solo alla giunzione p.u, e¢ non interessi i¢ sezioni
vicine,

La spiegazione non pud essere che di ordine embriologico.

Come & noto, quando il blastema renale viene a ricoprire
Vestremita dell’'uretere primitivo, questo va incontro ad una
dilatazione ampollare chiamata pelvi primitiva.

Dalla pelvi primitiva si formano, per divisione, due rumi
principali, dai quali poi se ne formano degli altri per varie ge-
nerazioni e da cui si formeranno, atiraverso processi di divi-
sione e di riassorbimento, la pelvi, i calici, i tubuli ccllettori.

5

Un punto di divisione embrionaria & sempre una zona in
cui sono pitt facili le deviazioni dalla norma. Cio accude perche
in tal punto esiste una pilt intensa attivita proliferativa degli
elementi epiteliali e perche in questa zona si hanno vasti feno-
meni di fusione e di riassorbimento di queste cellule, fenomeni
che sono necessari affinché la cavita assuma la sua forma de-
finitiva.

Poiché secondo una regola embriologica generale, V'epitelio
della gemma ureterale assume un ruolo guida nell’organizza-
zione del mesenchima che lo circonda, e quindi anche delle cel-
lule muscolari parietali, & versomile che un’alterazione epite-
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liale, pitt facile a verificarsi in queslta zona, possa modificare
la struttura e l'orientamento della muscolatura parietale. Una
riprova che l'anormale orientamento muscolare faccia parte
della patologia di un punto di divisione & data dal fatto che solo
nelle specie animali in cui il rene ha pit calici (equint, bovint)
sono rilevabili delle idronefrosi da stenosi del giunto ceme quel
le wmane, mentre, al coutraric, tali lesioni non sembra che
siano state riscontrate negli animali a reue semplice, muniti di
un solo calice (gatto, coniglio, chirotteri).

8i pud quindi affermare che la causa consista in un ano-
malo orientamento congenito delle fibre muscolari di questo
tratto e che tale alterazione costituisca il primum movens nel
determinismo della idronefrosi,

L'orientamento anormale delle fibre muscolari a livello del
giunto pud dare la spiegaione delle alteraioni motorie di questo
tratto e della stasi pielica che ne deriva.

Il movimento propulsivo del giunto patologico & caratte-
rizzato da una retrazione verso l'alto e l'onda contrattile pie-
lica si arresta a questo punto prima di procedere lungo l'ure-
tere. L'onda contrattile perde quindi di validita a livello del
giunuto e cio proprio per l'orientamento longitudinale delle fibre
muscolari. Viene pertanto ad aversi una interferenza nello svuo-
tamento pielico, perché nella fase di rilasciamento si verifica
un allungamento invece di una dilatazione del lume. Questo
sarebbe il motivo della stenosi riscontrabile specie, quando la
pelvi venga distesa, sia in corso di intervento che di pielografia
retrograda,

Poiche il giunto si riempie durante la fase di rilasciamen-
to, esso conterrd un minor quantitativo di urina poiché non &
in grado di dilatare il suo lume in questo periodo.

Nella successiva fase di contrazione il giunto non pud ave-
re un efficace effetto propulsivo poiche, dato l'orientamento
delle sue fibre, esso viene retratto verso l'alto.

Queste alterazioni motorie saranno tanto pilt intense guan-
to maggiore diverra la distensione pielica e si arrivera ad un
punto in cui ogni passaggio di urina cessa del tutto.
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