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EDITORIALE

Lacuradeleulcere cutanee
nella scleros sistemica

The treatment of skin ulcers
in patients with systemic sclerosis

G. Fiori, L. Amanzi, A. Moggi Pignone, F. Braschi, M. Matucci-Cerinic
Universita degli Sudi di Firenze, Medicina Interna | ell, Sezione di Reumatologia

SUMMARY

Systemic Sclerosis (Ssc) isacomplex disease of the connective tissue, characterized by progressive thickening and fi-
brosis of the skin and the internal organs and by diffused damage of the microvascular system. The fibrosis ones of
the skin associated to the characteristic vascular alterations lead to the genesis of ulcers, more or |ess extended, often
multiple, peripheral localization, chronic course, painful, able to influence patient’s quality of life. Indeed, immunity
reactivity, the thinning and the loss of elasticity of the skin, the peripheral neurological damage and the eventual drug
assumption that can reduce regenerative/reparative abilities, can easy chronicizzate an ulcer and becomeinfected com-
plicating still more the patient disease, rendering more difficult the cure often, ulcer evolves to gangrene, and in some
cases, in amputation too. For all these reasons, we have begun to study ulcers therapy (local and systemic), consider-
ing this activity it leave integrating of the charitable distance of the sclerodermico patient, putting to point on strate-
gy both diagnostic and therapeutic, but above all with the primary scope, if possible, is to prevent ulcers, in contrary

case, to alleviate the pain and to render the quality of the life of the patient better.

acura delle ulcere & parte integrante del per-

corso assistenziale del paziente sclerodermi-
co. L'obiettivo non e soltanto di guarirlo dallele-
sioni, ma soprattutto, 1o scopo primario sarebbe
quello di prevenire le ulcere cutanee. Se cio non
fosse possibile, il trattamento delle ulcere € ne-
cessario e doveroso a fine di aleviare il dolore
e rendere migliore la qualita della vita del pa-
Ziente.
Per poter curare nel modo piu efficace ed effi-
ciente le ulcere € necessario creare una “Unitd”,
cioe un gruppo di persone selezionate, costituito
da personale medico, infermieristico, eventuali
consulenti esterni sensibili a problema (derma-
tologo, fisioterapista, nutrizionista, angiologo/chi-
rurgo vascolare, anestesista, ortopedico/chirurgo
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plastico, dermatologo, psicologo: approccio mul-
tidisciplinare) che unitamente a paziente, creano
unavera e propria“ UNITA DI LAVORO” . E utile che
I"unitadelle ulcere sia costituitasempre dall e stes-
Se persone, per assicurare siaunacontinuitatera-
peutica assistenziale sia per permettere ai com-
ponenti dell'unita di sviluppare la stessa metodo-
logia di lavoro. Questo favorisce un continuo
scambio di informazioni, ed opinioni sul proble-
ma che permettono il continuo miglioramento del-
le procedure. Compito dell’ unitd, oltre a medica-
reemonitorarel’ ulcera, € avere un rapporto stret-
to con il paziente, con il medico di medicina ge-
nerale e con i familiari, perché pOssano esse-
re sempre informati sulle terapie effettuate, sullo
stato dell’ ulcera, e sugli obiettivi da raggiungere
0 giaraggiunti.

Parlare apertamente, chiaramente, descrivendo mi-
nuziosamente ogni procedura o ogni decisione pre-
sa, dando niente per scontato, € la base necessaria
per intraprendere un rapporto di fiducia, senza il
quale lacuradi un’ulcera non pud essere condot-
ta completamente.
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LA TERAPIA DELLE ULCERE tagliata, valutando accuratamente la malattia di
SCLERODERMICHE base e i fattori concomitanti, cercando di indivi-

duare oltre alle cause determinanti I’ ulcera anche
Valutazione generale del paziente i fattori che possono favorirne la cronicizzazione.

Primadi intraprendere |la medicazione vera e pro- E in questa fase che dobbiamo stabilire gli ob-
priadell’ ulceraoccorre eseguire unaanamnes det- biettivi del trattamento.

Figura 1 - Ischemia digitale in giovane donna affetta da sclerosi si- Figura 2 - Ulcerazione cronica persistente da oltre 8 anni in paziente
stemica. con SSc.
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Una corretta strategia terapeutica deve considera-
re contemporaneamente sia le condizioni genera-
li del paziente che quelle dellalesione cutanea. Se
classificare unalesione ci consente di pianificare
un intervento mirato, |’ appropriatezza dello stes-
so dipende da una serie di molteplici fattori, fracui
le condizioni generali del paziente (attivita di ma-
lattia, danno d’ organo, valore dell’albumina e
dell’emoglobina, stato nutrizionale, mobilita) ela
modalitadi detersione, peraltro sempre necessaria
(con soluzione fisiologica o ringer lattato, evitan-
do di impiegare detergenti cutanei o agenti anti-
settici).

Non di rado é necessario richiedere ulteriori ac-
certamenti sia bioumorali che strumentali a fine
di completare I’iter diagnostico ma anche per va-
lutare una possibile terapia sistemica di supporto
aquellalocae.

Importante e verificare la terapia domiciliare con
cui il paziente giunge allavostra osservazione, ed
informarsi sui prodotti o le medicazioni utilizzate
sino a quel momento per medicare I’ ulcera. Infat-
ti, molti farmaci/prodotti, anche quelli di uso piu
comune o semplici prodotti da banco, possono in-
teragire negativamente sul processo riparativo del-
la cute determinando un ritardo nella guarigione
dellalesione o addiritturaimpedendo a tessuto di
granulazione di svilupparsi. Importante € non ap-
plicare direttamente sullalesionei disinfettanti, o
se necessario, solo in forma diluita (soluzioni al
5%). | disinfettanti, usati in passato, sono in gra-
do di rimuovereil tessuto devitalizzato, ma & sta-
to dimostrato essere dannosi sul tessuto di granu-
lazione.

Anche molte creme a base di antibiotici sono di
norma controindicate, poiché terminato I effetto

terapeutico (in genere della durata di poche ore)

rappresentano in seguito, se lasciate sulla lesione,

un terreno di coltura per la crescita di microrgani-
smi.

Prima di intraprendere la medicazione é inoltre

fondamentale avere la certezza che il paziente si

attenga alle seguenti indicazioni, comprese le nor-
me igieniche sanitarie e comportamentali che do-
vremo fornire alui ed allafamiglia:

— valutare periodicamente I’ ulcerae le zone ari-
schio;

— idratare e proteggere la cute con creme emol-
lienti €/o olii;

— Mantenere protette e calde le estremita utiliz-
zando mezzi di protezione quali guanti, scarpe
idonee, cuscini ...

— Non utilizzare prodotti sconsigliati, eventual-
mente contattare il centro di riferimento per
consigli;

— Adeguata alimentazione (in linea di massima
maggior apporto calorico, e soprattutto protei-
co, Utilizzare integratori vitaminici);

— Adeguato apporto idrico;
— Periodica attivitafisica e/o fisioterapia;
— Bvitareil fumo;
— Evitare sostanze vasocostrittrici;
Nella valutazione globale del paziente, importan-
te é considerare lo stato nutrizionale. Tale valuta-
zione dovrebbe essere effettuata mediante una “ at-
tivita multidisciplinare”, cioé eseguita insieme al
gastroenterologo, al nutrizionista oltre che a reu-
matol ogo.

Nel valutare lo stato nutrizionale, in linea genera-

le, & opportuno considerare:

a) un adeguato apporto calorico, tale dapoter sod-
disfare il fabbisogno energetico, sicuramente

Figura 3 - Ulcera digitale secondaria a Calcinosi.
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aumentato in corso di ulcere cutanee, ancor di
piu se di pazienti affetti da patologie croniche
come la sclerosi sistemica;

b) un adeguato apporto proteico, per compensare
le perdite e alo stesso tempo favorire la rige-
nerazione dei tessuti;

Figura 4 - Ulcere secondarie a calcinosi.

¢) inserire un supplemento di vitamine (C, A ed E)
oltre che di sai minerali (potassio, magnesio,
selenio, zinco) e flavonoidi.

TERAPIA SISTEMICA

Lacuradelle ulcere si avvale di unaterapialoca-
le unitamente ad una sistemica. Nell’'impostare
quest’ ultima bisogna tener conto di tutti quei fat-
tori che concorrono alo sviluppo, alacronicizza-
zione ed evoluzione di unalesione cutanea (feno-
meno di Raynoud, strutture vascolari, traumi,
trombosi, infezione, calcinosi.. etc.).

Per quanto riguarda il fenomeno di Raynaud, es-
so dovrebbe essere il piu possibile “stabilizzato”
0 meglio attenuato. La risposta ai vasodilatatori
orali & spesso variabile e soggettiva. Per questo si
preferisce utilizzare terapie combinate scegliendo
fra calcio-antagonisti, ACE inibitori o sartanici,
vasodilatatori diretti come la doxassina, agenti
emoreologici (pentossifilling, cilostazol) ei nitro-
derivati per viatranscutanea. Per questi valelare-
gola generale di applicarli Ii dove la cute € meno
sclerotica per evitare che il principio attivo non
venga assorbito, quindi non sulle dita o sul dorso
delle mani, bensi alivello degli avambracci o sul
tronco; in realta, nella pratica clinica, si ottengo-
no lo stesso discreti risultati anche applicando ce-
rotti medicati |1 dove la cute € piu spessa (con ri-
sposta diversa da paziente a paziente).

La dose massima tollerata dovrebbe essere tito-
lata secondo pressione sanguigna ed effetti se-
condari.

Fraacuni farmaci tuttorain studio vi sono gli ini-
bitori selettivi del reuptake dellaserotonina, i qua-
li se pur non determinano direttamente una vaso-
dilatazione, possono forse ridurre le risposte ri-
flesse condizionate che inducono gli attacchi di
Raynaud.

Utili ausili, inoltre sono le statine, gli antiossidanti
egli olii dei pesci.

In caso di infezione, queste previo tampone coltu-
rae con relativo antibiogramma, dovrebbero es-
sere trattate tempestivamente attraverso antibioti-
Ci per via sistemica e non per uso locale, da una
parte per limitare il danno tissutale e dall’ atra al
finedi evitarel’insorgenzadi antibiotico-resisten-
za. | fluorochinolonici, sono gli antibiotici di pri-
mo livello utilizzati in corso di ulcere cutanee, sal-
vo il paziente presenti una storiadi allergia speci-
ficao intolleranza atali farmaci.

In caso di ischemia critica, ad esempio digitale,
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che non risponde ai vasodilatatori assunti per via
orale, € necessario intraprendere unaterapia vaso-
dilatante piu decisiva e rapida. Di efficacia prova-
tarisultano i prostanoidi, utilizzati da molti anni
in tutto il mondo, i quali determinano benefici ra-
pidi e riducono le recidive. In Europa & ampia-
mente utilizzato I’ lloprost (carbaprostaciclina) per
viaendovenosa. Negli Stati Uniti la prostaciclina

Figura 5 - Paziente affetta da LES con ulcera del piede fistolizzata,
infetta, € complicata da osteomielite del primo dito, prima del trat-
tamento e dopo 2 mesi di cure.

Figura 6a - Ulcera del piede con Escara E necrosi molle dei tessuti
sovrastanti il piano osseo, oltre a sovrainfezione batterica evoluta in
sepsi.
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Figura 7a - Ulcera malleolare interna, in paziente affetta da artrite
reumatoide. Segni di flogosi caratterizzati da importante edema, ros-
sore e calore al tatto di tutta la gamba. Fondo dell'ulcera deterso ma
asfittico.

epoprostenerolo ha sostituito le prostaglandine. Vi
sono vari atri prostanoidi per uso parenterale che
sono ancora in corso di studio, fracui il Sildena-
fil.

A fianco della terapia puramente farmacologica
possiamo prendere in considerazione anche una
terapiachirurgica. Lasimpaticectomiadigitale se-
lettiva é tecnica ormai affermata che €in grado di
ridurre daunaparteil dolore e limitare la vasoco-
strizione.

Il controllo del dolore € di primaria importanza
nel trattamento delle lesioni cutanee, oltre agli
analgesici comuni per via orale, risultano molto
utili i derivati morfinici (tramadolo...). Nei casi di
dolori moltointensi si puo ricorrere ablocchi ane-
stetici, infusione epidurale continua con bipuva-
caina o fentanil.

Figura 7b - Stessa lesione dopo 4 mesi di trattamento, con tessuto di
granulazione e tessuto epiteliale.

TERAPIA LOCALE

Valutazione dell’ ulcera

Dopo aver eseguito questo tragitto preliminare,
con I'ausilio di linee guida generali € necessario a
valutare |’ aspetto dellalesione, identificandone le
caratteristiche morfologiche, delineando lo stadio
dell’ ulceraelastrategiaterapeuticalocale. Per po-
terne valutare la guarigione (o il peggioramento)
€ importante conoscere le dimensioni della lesio-
ne, mala misurazione non é facile. Per tale moti-
vo si é dimostrata molto utile la documentazione
fotografica. La foto dovrebbe essere rilevata con
metodo millimetrico con rapporto di riproduzione
1:1. | parametri da tenere sotto controllo sono i
margini, il fondo dell’ ulcera e la sua profondita
Gli intervalli di valutazione dovrebbero essere al-

Figura 8 - Ulcere digitali sclerodermiche, con escara (necrosi secca) prima della cura e dopo loro rimozione. Sottostante ¢ visibile tessuto di
granulazione roseo.
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meno settimanali €/o ogni qualvoltainsorgano mo-
difiche o sulle condizioni cliniche generali del pa-
ziente o0 sulle caratteristiche della lesione.
Importante é stabilire gli scopi del trattamento ed
organizzare i vari interventi a fine ottimizzare i
tempi e soddisfare il paziente.

Tutti i dati vanno registrati accuratamente sulla
cartella clinico-infermieristica allegando |a docu-
mentazione fotografica, utile ausilio nel corso del
trattamento.

I momenti principali della guarigione di un’ ulce-
ra sono: detersione dell’ ulcera (o rimozione del
tessuto necrotico/devitalizzato), sviluppo del tes-
suto di granulazione e riepitelizzazione.
Lacuraveraepropriadi unalesione cutaneaé co-
stituita da piu fasi:

Detersione. Rimozione*“ meccanica’ di tessuto de-
vitalizzato (tessuti necrotici, fibrina, ipercherato-
si del bordo), mediante soluzionefisiologicaorin-
ger lattato, utilizzando una pressione di irrigazio-
ne sufficiente a rimuovere sia la vecchia medica-
zionesiai tessuti devitalizzati senza causare trau-
ma a fondo dellalesione stessa. La corretta pres-
sione la possiamo ottenere utilizzando una siringa
da 35 ml (anche da 20 ml) con ago di 18-19G di
calibro. Unabuona detersione puo essere fatta an-
che mediante I’idroterapia a vortice, in caso di fi-
brina o tessuto necrotico molle.

Disinfezione dell’ ulcera (solo se infetta). Per di-
sinfettare non bisogna utilizzare agenti antisettici
direttamente sulle lesioni (es. prodotti iodati, ipo-
clorito di sodio, iodoformi, acido acetico, clorexi-
dina... etc.) in quanto riduconoil pH cutaneo e di-
struggono le cellule in fase di crescita. Se neces-
sario meglio ricorrere ad una diluizione del 5%.
Sorigliamento. | metodi per la rimozione del tes-
Suto necrotico possono essere vari, cio dipende
dall’ ohiettivo previsto. Per sbrigliamento si inten-
de larimozione del tessuto devitalizzato. Questo
puo essere ottenuto in mediante diverse metodiche,
come o sbrigliamento autolitico, meccanico o chi-
rurgico.

Medicazione vera e propria. Consiste primadi tut-
to nellasceltadei prodotti, o anche detti “presidi”,
atti all’ esecuzione della medicazione. Normal-
mente si distinguono una*“ medicazione primaria’,
indicando il prodotto che viene applicato diretta-
mente sulla lesione (medicamento principale), ed
una“medicazione secondaria’, i materiali oi pro-
dotti che vengono utilizzati sullamedicazione do-
po aver posizionato il medicamento principale
(supporto a presidio principale). Lasceltadei ma-
teriali e strettamente correlata alle caratteristiche

dell’ ulcera. Proprio per questo i parametri dava
|utare periodicamente SONO: PRESENZA DI INFEZIO-
NE; PRESENZA DI TESSUTO DEVITALIZZATO (NECRO-
TICO/FIBRINA); QUANTITA DI ESSUDATO; PRESENZA DI
TESSUTO DI GRANULAZIONE; RIEPITELIZZAZIONE IN
CORs0. Scopo della medicazione e utilizzare pre-
sidi adatti a quella lesione in modo da ottenere il
controllo del dolore e dell’ essudato, la rimozione
di tessuto devitalizzato, la pulizia del fondo della
lesione, proteggere lacute circostante, stimolareil
tessuto di granulazione. E necessario quindi pro-
teggere la lesione, mantenendola idratata. E stato
dimostrato che le lesioni guariscono piu veloce-
mente se sono umide. Nel caso di ulcereiperessu-
danti & necessario scegliere presidi con potere as-
sorbente ma che allo stesso tempo non secchino il
letto della lesione. Le lesioni cavitarie e tunnel-
lizzate vanno riempite con specifici presidi per
evitare che si formino sacche che successivamen-
te si ascessualizzano. Utile é zaffare le lesioni ca
vitarie con delle medicazioni in modo da aiutare
il drenaggio dei tessuti devitalizzati. Importante e
inoltre non far chiudere la lesione, finché non si
siano riempiti tutti gli spazi, proprio per evitarela
formazione di sacche o ascessi.

Chiusura della medicazione con garze non sterili;
fasciature per gli arti inferiori; cotone germanico
per le ulcere con abbondante essudato; Elasto-
compressione (solo dopo esecuzione di Doppler)
in presenza di edema diffuso.

TAKE HOME BOX

— Unabuona medicazione non deve indurre dolo-
re! Qualora questo non fosse possibile, I’ uso di
analgesici per via sistemica e giustificato.

— Per il dolorerisulta piu efficace (nella maggior
parte dei casi) una adeguata pulizia dell’ ulcera
piuttosto che I’ utilizzo di analgesici e/o antin-
fiammatori.

— Basilare & la somministrazione di una terapia
sistemi ca adeguata come i vasodilatatori

— Nelleinfezioni si somministrano antibiotici per
viasistemica, daevitare|’uso locale ed in par-
ticolare quello di pomate antibiotiche.

— Non applicare mai prodotti occlusivi come gli
idrocallidi su ulcere infette.

— Ricordarsi di registrare semprei dati su apposi-
tacartellaclinicaed eventualmente alegare an-
che la documentazione fotografica.

— Le ulcere sono tutte diverse ed é facile avere
sorpresel

— Importante € la terapia ma fondamentale é la
prevenzione
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