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In età pediatrica la trombosi del seno sig-
moideo è una complicanza endocranica 
rara dell’otite media acuta. La mortalità e 
la morbilità a essa connesse sono drastica-
mente diminuite grazie all’antibioticotera-
pia, che tuttavia non è sufficiente ad azze-
rare il rischio di complicanze endocrani-
che. Riportiamo a questo proposito il caso 
di Giulia (nome di fantasia). 

Caso clinico
Giulia, 3 anni, si presenta in Pronto Soc-
corso perché da poche ore mantiene la po-
sizione eretta con difficoltà e ha evidente 
sbandamento della marcia. Alla valutazio-
ne obiettiva Giulia è febbrile (T 38,6 °C), 
ha tosse e iperemia tonsillare senza essuda-
to, reperto toracico normale. All’otoscopia 
non sono valutabili le membrane timpani-
che per la presenza di abbondanti secrezio-
ni nel condotto uditivo esterno; la palpa-
zione del trago di destra evoca dolore, non 
sono presenti segni di mastoidite (edema, 
eritema retroauricolare) né estroflessione 
del padiglione.
L’obiettività neurologica rileva una marca-
ta atassia senza deficit neurologici focali o 
di forza. Approfondendo l’anamnesi sco-
priamo che Giulia è in terapia con amoxi-
cillina/acido clavulanico da 24 ore per 
un’otite media effusiva bilaterale esordita 
due giorni prima. 
L’anamnesi patologica remota è negativa 
per precedenti otiti o patologie di rilievo, e 
la piccola è regolarmente vaccinata. In con-
siderazione dell’otoscopia non esplicativa e 
dell’anamnesi, richiediamo una valutazione 
otorinolaringoiatrica che documenta la pre-

senza di un’otite media effusiva destra sen-
za caratteri di particolare gravità clinica. 
Gli esami ematochimici tuttavia mostrano 
un significativo incremento degli indici di 
flogosi: GB 17.000, PCR 20,9 mg/dl e pro-
calcitonina di 1,23 ng/ml, per cui decidia-
mo di ricoverare Giulia per intraprende te-
rapia con ceftriaxone e programmare inda-
gini diagnostiche, data l’obiettività neuro-
logica riscontrata. Dopo dodici ore dall’ar-
rivo in Pronto Soccorso vengono eseguite 
RM encefalo e TC orecchio, che mostrano 
un esteso interessamento flogistico delle 
meningi in fossa cranica posteriore e media 
e delle mastoidi soprattutto a destra, con 
associata trombosi del seno sigmoideo de-
stro e presenza di versamento posteriore al-
la parte laterale della rocca petrosa e che 
circonda medialmente il seno sigmoideo. 
Viene eseguita rachicentesi che documenta 
isolata lieve proteinorrachia (267 mg/dl), 
quindi si procede a toilette chirurgica della 
mastoide destra con mastoidectomia e mi-
ringotomia.
Macroscopicamente si individua una rac-
colta purulenta perisinusale e si conferma 
la trombosi del seno sigmoideo. Dopo 
l’intervento è proseguita terapia antibioti-
ca con ceftriaxone cui si è aggiunta amika-
cina e viene iniziata terapia con enoxapa-
rina e cortisonico sistemico. A 24 ore 
dall’intervento Giulia è stabilmente apire-
tica, la sintomatologia neurologica si risol-
ve completamente dopo 4 giorni. Gli esa-
mi ematici mostrano una progressiva ridu-
zione degli indici di flogosi con negativiz-
zazione della PCR a 6 giorni dal ricovero. 
L’emocoltura e gli esami colturali intrao-
peratori risultano negativi. La piccola, do-
po 7 giorni di terapia con ceftriaxone e 6 
con amikacina, viene dimessa dopo una 
settimana con l’indicazione a proseguire 
terapia con cefalosporina orale per altre 
tre settimane e viene stabilita terapia anti-
coagulante con warfarin. La RM eseguita 
a distanza di un mese evidenzia la persi-
stenza della trombosi mentre non risulta 
più visibile il versamento posteriore alla 
rocca petrosa. Giulia è in follow up al 
Centro emostasi per la terapia anticoagu-
lante orale e per l’esecuzione dello scree-
ning trombofilico. 

Discussione
Le complicanze dell’otite media acuta so-
no classificate in intratemporali ed endo-
craniche. 
La complicanza intratemporale più fre-
quente è la mastoidite acuta che nel 3-5% 
dei casi si associa alla trombosi del seno 
sigmoideo [1]. In questo caso l’infezione 
diffonde dalla mastoide fino allo spazio 
intracranico per continuità, tramite aree di 
osteorarefazione nella mastoide dovute 
all’osteite oppure per via ematogena. Se la 
propagazione avviene per via ematogena, 
il processo infettivo potrebbe non coinvol-
gere la mastoide ossea e non determinare i 
segni e sintomi specifici quali dolore e tu-
mefazione retroauricolare con estroflessio-
ne del padiglione. Inoltre in questo caso il 
profilo mastoideo osseo alla TC risulta in-
tatto e per escludere complicanze endocra-
niche è indispensabile eseguire anche una 
RM (come nel caso di Giulia) [2]. I sinto-
mi più frequenti delle complicanze intra-
craniche sono la cefalea (descritta fino al 
90% dei casi), l’irritabilità, l’astenia, il vo-
mito, la nausea e la diplopia. L’atassia è un 
sintomo raramente associato; abbiamo 
trovato in letteratura solo un altro caso di 
atassia e trombosi del seno sigmoideo in 
corso di otite media acuta. 
All’esame obiettivo, la valutazione otosco-
pica può non essere dirimente e i segni 
mastoidei sono presenti solo nel 20% dei 
casi. Dalla letteratura non emerge una 
correlazione lineare tra la gravità del qua-
dro clinico e otoscopico e il riscontro di 
anomalie neuroradiologiche.
La terapia delle trombosi del seno sigmoi-
deo prevede la mastoidectomia con o senza 
miringotomia, associata all’impiego di an-
tibiotici ad ampio spettro e alla terapia an-
titrombotica.
La terapia antibiotica deve essere prolun-
gata (10-14 giorni), anche se non esistono 
evidenze sulla sua durata ottimale. Gli 
esami di laboratorio, come la PCR e la 
conta leucocitaria, possono fornire indica-
zioni sull’efficacia della terapia. Il ruolo 
della terapia antitrombotica è ancora og-
getto di dibattito, ma al momento prevale 
la convinzione che essa limiti la propaga-
zione del trombo, migliori il drenaggio ve-
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noso e aumenti i circoli collaterali pur in 
assenza di tempistiche condivise sul follow 
up neuroradiologico e terapeutico [3]. Il 
caso di Giulia ci ricorda che anche una pa-
tologia frequente, facilmente riconoscibile 
e trattabile come l’otite media acuta, può 
associarsi a complicanze intracraniche 
gravi che possono manifestarsi anche con 
segni e sintomi atipici quali l’atassia. 
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Caso clinico
S. è una ragazza di 14 anni con una storia 
di coliche renali recidivanti dal 2015, per 
cui è stata valutata più volte in Pronto 
Soccorso Pediatrico. In due di tali occa-
sioni, ad accertamento diagnostico, ha 
eseguito ecografia addominale risultata 
negativa per la presenza di calcoli renali e 
altre alterazioni clinicamente significati-
ve, ad eccezione di un’ectasia del bacinet-
to renale di sinistra (circa 1 cm) con sot-
tile falda di liquido libero nel Douglas. Il 
Nefrologo Pediatra ha prescritto, ad ap-
profondimento diagnostico, RMN addo-
me che ha confermato la presenza di dila-
tazione del bacinetto renale di sinistra 
(1,4 cm) e ha evidenziato, dalla stessa 
parte, la presenza di un’arteria renale 
principale e, appena caudalmente ad essa, 
un sottile ramo arterioso con origine an-
terolaterale all’aorta compatibile con vaso 
polare. La scintigrafia renale eseguita 
successivamente ha mostrato calicopie-
lectasia sinistra non ostruttiva. Nel so-
spetto di stenosi del giunto pieloureterale 
da compressione estrinseca è stato quindi 
discusso il caso collegialmente per stabi-
lire la miglior opzione terapeutica. La 
compressione da vaso polare renale, una 
delle cause di compressione estrinseca del 

giunto da considerarsi più probabili in 
una paziente di quella età e con quella 
sintomatologia, non sembrava però del 
tutto convincente: nelle immagini RMN 
il vaso polare anomalo appariva infatti 
posizionato troppo in alto per poter com-
primere la giunzione. Nel periodo di 
tempo intercorso, tuttavia, S. eseguiva 
due ulteriori accessi in Pronto Soccorso 
per dolore addominale colico: data la per-
sistenza dei sintomi si decideva quindi 
per una laparoscopia esplorativa a scopo 
diagnostico e/o terapeutico. Nel corso 
dell’intervento, a livello dell’ilo renale si-
nistro si riscontrava trasposizione anato-
mica pielovascolare, per cui i vasi renali 
risultavano ventrali alla via urinaria (pel-
vi) del rene sinistro con conseguente 
compressione ab estrinseco della giunzione 
pieloureterale sinistra. 
È stata pertanto effettuata una pessia infe-
riore della pelvi renale sinistra che è stata 
ancorata alla capsula renale polare inferio-
re con conseguente liberazione della giun-
zione pieloureterale sinistra dal crossing 
vascolare anteriore. È stato infine posizio-
nato stent doppio-J in uretere sinistro a 
protezione della via urinaria, rimosso do-
po 28 giorni. Il decorso operatorio è stato 
regolare, la diuresi si è mantenuta valida. 
Al controllo ecografico effettuato a 40 
giorni la paziente era in buone condizioni 
generali, asintomatica. L’ecografia mo-
strava lieve ectasia calicopielica con baci-
netto renale di circa 1,2 cm. Dall’inter-
vento non si sono manifestati ulteriori epi-
sodi di dolore addominale. 

Discussione
La stenosi del giunto pieloureterale è la più 
comune lesione ostruttiva nell’infanzia, 
ma rimane tutt’ora un enigma in termini 
diagnostici e terapeutici. 
Nonostante le innovazioni nell’imaging, 
sia dal punto di vista funzionale che mor-
fologico, restano delle controversie riguar-
do a quanto siano importanti, eziologica-
mente parlando, le relazioni anatomiche 
tra la pelvi renale, l’uretere e i vasi che li 
circondano. La stenosi del giunto pielou-
reterale vede come eziologia sia forme 
funzionali, in cui esiste una incoordina-
zione tra la muscolatura pelvica e uretera-
le, sia forme anatomiche, divise a loro vol-
ta in intrinseche (ristrettezza del giunto) 
ed estrinseche, tra cui la più frequente è la 
compressione da parte di un vaso anomalo 
che, dall’aorta o dall’arteria renale, va a ir-
rorare la porzione inferiore del rene. Esi-
stono tuttavia varianti anatomiche consi-
derate fisiologiche in cui la presenza di va-
si anomali non provoca stenosi del giunto. 
La stenosi da vaso polare anomalo si ma-
nifesta solitamente in tarda infanzia con 

sintomi quali coliche addominali talvolta 
associate a nausea, oppure con infezioni 
urinarie ricorrenti [1]. Nel caso della no-
stra paziente si è scelto di utilizzare l’ap-
proccio laparoscopico transperitoneale in 
quanto tale metodica si è rivelata efficace 
nell’identificare i vasi anomali e nello sta-
bilire la loro interazione con la giunzione 
pieloureterale. È stata inoltre utilizzata 
una tecnica chirurgica analoga al “vascular 
hitch” andando a fissare la via urinaria alla 
capsula polare inferiore, in quanto una 
pieloplastica sarebbe risultata più invasiva 
e indaginosa. 
Nell’ostruzione estrinseca del giunto pie-
loureterale la tecnica del “vascular hitch” 
viene utilizzata nel nostro Centro e in al-
cuni altri Centri italiani come modalità 
alternativa alla tradizionale pieloplastica 
in casi selezionati. Numerosi studi [2-4] 
hanno dimostrato l’efficacia di tale meto-
dica nella risoluzione dei sintomi, nel bas-
so tasso di recidiva e nella minor durata 
dell’ospedalizzazione.

Conclusioni
La compressione del giunto pieloureterale 
da vaso polare renale è una delle cause di 
compressione estrinseca da considerarsi 
più probabili in una paziente di quella età 
e con quella sintomatologia, ma è necessa-
rio tenere presente che, seppur rare, esisto-
no altre varianti anatomiche della vascola-
rizzazione renale che potrebbero provoca-
re tale problema. 
La completa risoluzione della sintomato-
logia dopo l’intervento ha dimostrato l’ef-
ficacia della metodica chirurgica utilizzata 
per la nostra paziente. 
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In letteratura, esistono pochi casi di ma-
stocitosi cutanea a esordio neonatale, da 
considerare nella diagnosi diff erenziale 
delle lesioni bollose congenite. 
Descriviamo un caso di mastocitosi cuta-
nea a esordio neonatale, diagnosticato cli-
nicamente. 
XY, nato a termine da parto vaginale in-
dotto dopo gravidanza normocondotta; 
anamnesi neonatale e familiare negative. 
In occasione della prima visita, riscontro 
di lesioni cutanee bollose e lesioni viola-
cee diff use. Agli esami ematici, minimo 
rialzo degli indici di fl ogosi, accertamen-
ti infettivologici (emocoltura, tamponi 
superfi ciali, sierologia) non dirimenti. In 
6° giornata, si assisteva a modifi cazione 
del quadro cutaneo: comparsa di lesioni 
maculose, di colorito bruno seppia e ri-
scontro di una bolla più infi ltrata (Figure 
1 e 2). Alla luce di tali evidenze cliniche, 
si poneva sospetto di mastocitosi cutanea. 
Ad approfondimento diagnostico, si ese-
guivano accertamenti quali dosaggio del-
la triptasi sierica, esami ecografi ci (eco-
grafi a addome, cerebrale, cardiaca, cute e 
sottocute) e screening audiologico, risul-
tati nei limiti. Il bambino è attualmente 
in follow up presso l’oncoematologia pe-
diatrica, ad oggi nella norma. La masto-
citosi comprende un gruppo eterogeneo 
di disordini caratterizzati dalla prolifera-

zione di mastociti e loro accumulo nella 
cute e/o in altre sedi. La mastocitosi cuta-
nea è una malattia esclusivamente derma-
tologica, frequente in età infantile, quasi 
sempre benigna, che tende a regressione 
spontanea alla pubertà. Si classifi ca co-
me: mastocitosi cutanea maculo-papulare 
(anche detta orticaria pigmentosa), più 
comune, in cui si manifestano piccole 
macchie o rigonfi amenti rosa/marroni; 
mastocitoma, raro, che può presentarsi 
come nodulo in rilievo singolo o multi-
plo; mastocitosi cutanea diff usa, molto 
rara, già presente alla nascita, in cui si ri-
scontra cute ispessita con tendenza a for-
mare vesciche a contenuto liquido, come 
nel caso descritto.
La diagnosi clinica di mastocitosi cuta-
nea si basa sul riscontro delle lesioni ca-
ratteristiche, sulla mancanza di segni di 

interesse sistemico e sulla quasi costante 
positività del segno di Darier (eritema, 
edema e bolle in sede di sfregamento). 
Mancano elementi prognostici attendibi-
li, per cui risultano fondamentali precoci 
accertamenti audiometrici (limitati casi 
di sordità neurosensoriale per infi ltrazio-
ne mastocitaria d’organo) e un attento 
follow up con dosaggio delle triptasi per 
riconoscere tempestivamente l’ eventuale 
evoluzione nella forma sistemica.

* carlotta.toffoli@gmail.com
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Fino a qualche tempo fa la carenza di vita-
mina C veniva considerata una malattia ti-
pica del passato. 
Recentemente sono stati segnalati diversi 
casi di bambini aff etti da scorbuto, la cui 
diagnosi è stata spesso tardiva ed è stata 
formulata dopo un lungo percorso diagno-
stico che ha spesso necessitato dell’ausilio 
dell’imaging. 

Caso clinico
XY, 4 anni, giungeva alla nostra atten-
zione per dolore persistente alla gamba 
destra, sintomatologia che rendeva diffi  -
coltosa la deambulazione. Non febbre, 
non riferiti traumi. Il bambino era in te-
rapia con antinfi ammatorio già da 10 
giorni, con scarso benefi cio. In occasione 
di un precedente accesso in PS per la me-
desima sintomatologia era stata eseguita 
radiografi a del ginocchio, risultata nella 
norma. Dall’anamnesi emergevano esclu-
sivamente rinite e tosse nelle due setti-
mane precedenti. Obiettivamente il bam-
bino si presentava in buone condizioni 
generali con faringe deterso, gengive 

Figura 1. Lesioni maculose di colorito bruno.

Figura 2. Bolla infiltrata.
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ipertrofiche e sanguinanti, non linfoade-
nomegalie; obiettività cardiopolmonare e 
addominale nella norma. Dal punto di 
vista articolare presentava tumefazione a 
livello del ginocchio destro che appariva 
caldo, iperemico e dolente. Persisteva ri-
fiuto della deambulazione. Si decideva 
per il ricovero per eseguire le cure e gli 
accertamenti del caso. Durante la degen-
za si confermava la scarsa efficacia della 
terapia antidolorifica e antinfiammatoria, 
con persistente rifiuto a mantenere la sta-
zione eretta da parte del bambino. Gli 
esami ematochimici non mettevano in ri-
lievo nulla di particolare, ad eccezione di 
anemia microcitica. Nulla di rilevante 
all’ecografia articolare. Gli incidi di flo-
gosi (indagati più volte nel corso del rico-
vero) si mantenevano nei range di norma-
lità, per tale motivo si soprassedeva 
all’impostazione di una terapia antibioti-
ca. In considerazione dalla persistenza 
della sintomatologia veniva eseguita 
RMN delle ginocchia (Figura 1), che 
metteva in rilievo lesioni compatibili con 
esteso focolaio osteomielitico a verosimi-

le genesi piogenica a livello del III distale 
del femore destro, quadro riscontrato an-
che a livello del femore sinistro. A questo 
punto si decideva di impostare una tera-
pia antibiotica ad ampio spettro con peni-
cillina, cefalosporina e macrolide (terapia 
proseguita per 16 gg). Altri esami ematici 
di approfondimento diagnostico, com-
prensivi di autoimmunità; sierologia per 
CMV, EBV, Rosolia, Toxoplasmosi, 
Adenovirus, HIV, HBV, HCV, Parvovi-
rus B19, Bartonella, Chlamydia, Coxsackie, 
Mycoplasma risultavano negativi, così co-
me le emocolture, il Quantiferon e gli 
aspirati gastrici per BK. Negativi anche il 
tampone faringeo, le coprocolture, lo 
striscio di sangue periferico e l’enolasi 
neuronospecifica. Altre indagini stru-
mentali eseguite risultavano nella norma; 
tra esse: radiografia del cranio, radiogra-
fia del torace, radiografia del bacino, eco-
cardio, ECG, lampada a fessura, eco ad-
dome. L’ultima RMN, eseguita a distan-
za di 3 settimane dalla prima, metteva in 
rilievo miglioramento del quadro osteo-
mielitico precedentemente descritto. L’u-
nico esame che era rimasto in sospeso era 
il dosaggio della vitamina C, il referto del 
quale (giunto e visionato dopo circa 1 
mese e mezzo dalla sua esecuzione!) mo-
strava una carenza tale da giustificare la 
sintomatologia presentata dal bambino. 
Alla luce della carenza di vitamina C 
(303 g/dl, vn: 460-1490 g/dl) il quadro 
clinico del bambino veniva rivalutato e, 
considerando la correlazione tra le lesioni 
ossee e quelle gengivali (ipertrofia), ci si 
orientava verso la diagnosi di scorbuto. 
Attualmente il bambino non presenta 
sintomatologia degna di nota. Ha esegui-
to supplementazione con vitamina C e ha 
modificato radicalmente la sua dieta che 
prima consisteva esclusivamente in latte. 

Risultati
Lo scorbuto è una malattia caratterizzata 
dalla carenza di vitamina C. Generalmen-
te il fabbisogno quotidiano di questa vita-

mina si aggira intorno ai 60 mg, ma ne ba-
stano 10 mg/die per prevenire le manife-
stazioni dello scorbuto. La vitamina C è 
essenziale per la formazione del collagene 
e aiuta a mantenere l’integrità del tessuto 
connettivo, del tessuto osseo, della denti-
na; è indispensabile per la guarigione delle 
ferite e facilita quella delle ustioni; facilita 
l’assorbimento del ferro. Viene per questo 
chiamata “vitamina da stress”. Lo scorbuto 
infantile compare abitualmente tra il 6º e 
il 12º mese di vita: il bambino è irritabile, 
non ha appetito e non aumenta di peso, le 
estremità delle ossa lunghe (per esempio, 
femore) si rigonfiano, e le gengive sangui-
nano facilmente; spesso sono presenti feb-
bre, anemia e aumento della frequenza 
cardiaca. 

Conclusioni
Fare diagnosi di scorbuto è difficile perché 
si tratta di una patologia alla quale, ai no-
stri giorni, non si pensa quasi mai. La ca-
renza di vitamina C va invece tenuta in 
considerazione e indagata nei casi di dub-
bio diagnostico. La RMN, di solito ma 
non sempre (e il nostro caso ne è l’esem-
pio), consente di distinguere lo scorbuto da 
altre patologie delle ossa (leucemia, meta-
stasi, osteomielite…). Noi medici dovrem-
mo considerare lo scorbuto tra le diagnosi 
differenziali in bambini che presentano 
dolori articolari, ritardo dell’accrescimen-
to e che seguono una dieta selettiva. 
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Figura 1.  RMN ginocchio: “alterazione del segna-
le osteo-midollare con significato edematoso in 
corrispondenza della regione meta-diafisaria di-
stale del femore”.


