Fascite necrotizzante in uno Shar Pel
con mucinosi idiopatica
ed episodi febbrili ricorrenti

Viene presentato il caso clinico di uno Shar Pei
femmina sterilizzata di 2 anni con mucinosi
idiopatica ed episodi febbrili ricorrenti. A se-
guito della comparsa di bolle emorragiche cu-
tanee, il cane sviluppava una sintomatologia si-
stemica acuta progressiva ad esito letale. L'esa-
me autoptico rilevava bolle ed ulcere cutanee a
carico della faccia mediale delle cosce ed infar-
cimento emorragico a carico dei muscoli me-
diali della coscia, con estensione al cavo pelvico
e allo spazio retroperitoneale. All’'esame istolo-
gico si rilevavano bolle emorragiche dermo-
epidermiche associate a grave mucinosi idiopa-
tica (confermata con colorazioni specifiche),
pannicolite e miosite necrotico-emorragiche.
Dalle lesioni veniva isolato Staphylococcus au-
reus in coltura pura. Linsorgenza iperacuta, il
rapido decorso e le lesioni osservate erano
compatibili con fascite necrotizzante, simile alla
fascite necrotizzante di tipo Il dell'uomo.

Giancarlo Avallone?, DVM, PhD, Diplomate ECVP
Manuela Florenti?, DVM

Susanna Arrigonié, DVM

Donatella Guarneri®, DVM

Guido Grilli*, PhD

Paola Roccabiancat, DVM, PhD, Diplomate ECVP
1 DiPAV, Facolta di Medicina Veterinaria, Universita degli
Studi di Milano

2| ibero professionista, Bergamo

3 Libero professionista, Ambulatorio Veterinario Santa
Eufemia-Milano

La fascite € un’infiammazione acuta, a rapida progressione, localizzata a
livello di tessuti molli sottocutanei e fasce muscolari.! Nell'uomo vie-
ne classificata in tre forme: fascite di tipo | (causata da una popolazio-
ne batterica mista), di tipo Il (causata da un singolo ceppo batterico,
pill comunemente streptococchi del gruppo A e Staphylococcus aureus)?
e di tipo Ill (causata da organismi marini come Vibrio vulvificans e para-
haemoliticus).! Nell'uomo vengono riconosciuti fattori predisponenti
quali traumi, chirurgia dei tessuti molli, diabete, immuno-depressione e
infezioni odontogeniche croniche.? Nel cane non sono state ricono-
sciute correlazioni con tali fattori: I'insorgenza della fascite consegue in
genere a soluzioni di continuo cutanee (spesso microtraumi minori)®
ed ¢ spesso dovuta a Streptococcus canis, appartenente sierologicamen-
te al gruppo G.*

L'accumulo eccessivo di mucopolisaccaridi a livello dermico viene de-
finito mucinosi cutanea.® Le sostanze che si accumulano sono mucopo-
lisaccaridi acidi non solfatati (glicosaminoglicani), in particolare I'acido
ialuronico, e sono rilevabili mediante colorazioni speciali (Alcian blu a
pH 2,5, ferro colloidale e blu di toluidina).® La mucinosi cutanea viene
distinta in localizzata e generalizzata, sia nel cane che nell'uomo.5” Nel-
I'uomo la mucinosi generalizzata ¢ stata associata ad ipotiroidismo, dia-
bete, acromegalia e lupus eritematoso discoide.® Nel cane molti casi di
mucinosi localizzata o diffusa sono idiopatici o correlati ad ipotiroidi-
smo (mixedema).®’

Le pliche cutanee tipiche dello Shar Pei derivano da un accumulo der-
mico di mucina che & molto abbondante nei cuccioli e diminuisce con
I'eta.’ La mucinosi idiopatica generalizzata & una genodermatosi preva-
lentemente descritta nello Shar Pei,° e deriva da una produzione ec-
cessiva ed incontrollata di glicosaminoglicani che si accumulano nel
derma. Nei casi piu gravi, I'accumulo di mucine pud esitare in deformi-
ta del muso e nella formazione di laghi dermici e bolle mucinotiche
dermoepidermiche, che tendono ad ulcerarsi con conseguente infezio-
ne batterica.®5” Secondo una recente pubblicazione, la mucinosi idio-
patica nello Shar Pei € associata ad un’alterazione del metabolismo del-
I'acido ialuronico. E stata infatti dimostrata una correlazione positiva
tra la gravita delle lesioni e la concentrazione di acido ialuronico nel
siero dei cani malati.*°

Nel caso clinico in esame, la fascite necrotizzante subentra come in-
consueta complicanza di una grave mucinosi idiopatica, in un cane di
razza Shar Pei.

“Articolo ricevuto dal Comitato di Redazione il 30/10/2008 ed accettato per la pubbli-
cazione dopo revisione il 28/04/2009”.
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FIGURA 1 - Cane Shar Pei, femmina sterilizzata, 2 anni: grave deformita del muso
con mucinosi idiopatica generalizzata.

CASO CLINICO

Un cane di razza Shar Pei, femmina sterilizzata di
2 anni, veniva portata alla visita per grave depres-
sione, febbre, vomito, diarrea e dispnea insorti
una settimana dopo una vaccinazione. Il soggetto
presentava una grave mucinosi idiopatica genera-
lizzata con deformita del muso e vescicole muci-
notiche a carico degli arti e della regione ingui-
nale. L'anamnesi remota riportava trattamenti
con antibiotici e corticosteroidi in seguito ad
episodi febbrili ricorrenti. Alla visita, la cute in-
guinale appariva edematosa e caratterizzata da
iperemia, cianosi, bolle emorragiche ed erosioni.
Le lesioni si estendevano ad entrambi gli arti po-
steriori. Nonostante la somministrazione di anti-
biotici (enrofloxacina 5 mg/kg al giorno per via
endovenosa), le condizioni dell'animale si aggra-
vavano progressivamente con conseguente de-
cesso (due giorni dopo la comparsa dei primi
sintomi). L'esame autoptico evidenziava grave
deformita del muso (Fig. 1) e vescicole e bolle a
contenuto viscoso a livello del collo (Figg. 2a e
2b) degli arti e dei fianchi. La cute inguinale era
cianotica, e presentava aree di erosione ed ulce-
razione (Fig. 3); gli arti posteriori apparivano
edematosi. Al sezionamento, derma, pannicolo e
muscoli degli arti posteriori presentavano emor-
ragie e necrosi (Fig. 4), con estensione allo spa-
zio retroperitoneale. Si evidenziavano inoltre
iperemia diffusa a carico degli organi addominali
ed infarti splenici multipli. L'esame citologico del-
I'essudato muscolare (colorazione con May-
Grunwald-Giemsa) consentiva di osservare neu-
trofili degenerati con batteri (cocchi) fagocitati
(Fig. 5). Dalle lesioni veniva isolato Staphylococcus
aureus in coltura pura. L'antibiogramma rivelava
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FIGURA 2 - A) Eritema e vescicole mucinotiche intatte
sul collo; B) La rottura manuale delle vescicole consente
di osservare la fuoriuscita di materiale chiaro, viscoso e
filante riferibile a mucina.

resistenza parziale a penicillina, ampicillina, amo-
xicillina, enrofloxacina, eritromicina e resistenza
completa a cloramfenicolo, doxiciclina, tetracicli-
ne e sulfonamidi.

All'esame istologico (colorazione con ematossi-
lina-eosina) si osservava necrosi epidermica dif-
fusa associata a vescicole e bolle dermo-epider-
miche multifocali (Fig. 6). In alcune aree erano
inoltre presenti erosioni diffuse e voluminosi ag-
gregati di batteri coccacei positivi alla colorazio-
ne di Gram (Fig. 7). Il derma mostrava estesi de-
positi di mucina, foci di emorragia con accumulo
perivascolare di neutrofili, macrofagi e mastociti
e presenza di neutrofili carioressici nella parete
vascolare (vasculite necrotizzante e leucocito-
clastica). Nelle vene si evidenziavano necrosi en-
doteliale e trombi fibrinocellulari intraluminali
(Fig. 8). Altri reperti erano pannicolite e miosite
purulento-necrotizzante batteriche gravi e diffu-
se. Sulle sezioni ottenute da sedi non coinvolte
dal processo inflammatorio, venivano eseguite le




FIGURA 3 - Esame necroscopico, regione inguinale. Iperemia, cianosi, FIGURA 4 - Esame necroscopico, sezione dei muscoli interni della co-
edema, erosioni e bolle emorragiche. scia. Il derma, il pannicolo e la muscolatura scheletrica appaiono diffu-
samente emorragici e necrotici.
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FIGURA 5 - Esame citologico dell’essudato derivante dalla bolle FIGURA 6 - Esame istologico della cute, regione inguinale. Presenza di
emorragiche: presenza di cocchi nel citoplasma di un granulocita neu- distacco dermo-epidermico (bolla). Nel derma sono presenti emorra-
trofilo in cariolisi. Colorazione di May-Grinwald Giemsa, 60x. gie e granulociti neutrofili. Ematossilina-eosina, 4x.
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FIGURA 8 - Esame istologico della cute, pannicolo adiposo: trombi in-
it - travasali fibrinocellulari ed emorragie, da settali a localmente estese,
FIGURA 7 - Esame istologico della cute, regione inguinale. Aggregati in associazione a granulociti neutrofili.
di batteri Gram positivi (di colore blu scuro-nero) sull’epidermide e Ematossilina-eosina, 4x.
nel derma a tutti i livelli. Colorazione di Gram, 4x.
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colorazioni PAS (Periodic Acid Schiff) e Alcian
blu a pH 2,5. Le stesse colorazioni venivano ese-
guite, per comparazione, su sezioni di cute nor-
male di un cane meticcio e di uno Shar Pei “nor-
male”. Il paragone permetteva di osservare, nel
nostro caso, una mucinosi (materiale Alcian posi-
tivo e PAS negativo) dermica gravissima che si
estendeva fino al pannicolo. Nei vasi cutanei, pol-
monari e meningei erano presenti trombi di fi-
brina contenenti batteri coccacei Gram + (Coa-
gulazione Intravasale Disseminata settica). Era
inoltre presente grave fibrosi epatica subsinusoi-
dale (confermata tramite colorazione tricromica
di Masson) con atrofia degli epatociti.

Le lesioni cliniche ed istopatologiche rilevate, il
riscontro di una popolazione batterica pura, la
rapidita del decorso clinico ed il decesso per
shock settico sono compatibili con una diagnosi
di fascite necrotizzante. Nel cane, come nell’'uo-
mo, nelle forme di fascite si riscontrano edema
ed eritema cutaneo che evolvono in necrosi ed
ulcerazioni. Istologicamente sono caratterizzate
da infiammazione neutrofilica di cute, tessuti
molli e fasce muscolari, in associazione ad emor-
ragie, trombosi e aree di necrosi.*!! Tra le dia-
gnosi differenziali, nel cane vanno incluse diverse
forme di vasculite, le dermatosi neutrofiliche ste-
rili, la necrolisi epidermica tossica e I'eritema
multiforme.’* L'evoluzione & tipicamente rapida
(giorni) e, in assenza di adeguata terapia, esita in
shock settico o tossico.r!! La Sindrome da Shock
tossico (TSS), caratterizzata da ipotensione e in-
sufficienza multiorgano*!!, &€ una complicanza do-
vuta alla produzione di esotossine da parte di
ceppi batterici, tra i quali Streptococcus canis®* e
Staphylococcus aureus?.

E possibile ipotizzare che, in questo Shar Pei, la
formazione e la rottura delle vescicole mucinoti-
che possa aver favorito l'ingresso di Staphylococ-
cus aureus e la rapida estensione dellinfezione ai
tessuti profondi. A sostegno di questa ipotesi, &
stato segnalato il caso di uno Shar Pei con muci-
nosi idiopatica ed infezione secondaria da Staphy-
lococcus spp. ed Enterococcus spp.t? L'agente ezio-
logico, segnalato nelle fasciti necrotizzanti di tipo
Il dell’'uomo, potrebbe essere stato trasmesso da
una persona (portatore sano). Le precedenti te-
rapie antibiotiche, impostate a seguito dei rialzi
termici riportati in anamnesi, potrebbero aver fa-
vorito lo sviluppo di antibiotico-resistenza del
ceppo.Tali episodi febbrili ricorrenti suggeriscono
che il soggetto potesse essere affetto da “Shar Pei
Fever”, disordine ereditario autosomico recessi-
vo tipico degli Shar Pei.*** Questa patologia non
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ha un’eziologia nota, & caratterizzata da episodi
febbrili ricorrenti, generalmente auto-limitanti e
mostra notevoli similitudini con la Febbre Medi-
terranea Familiare dell'uomo.'*** | soggetti affetti
mostrano elevati livelli di IL-6, citochina pirogeni-
ca che aumenta i livelli sierici di proteine di fase
acuta, tra le quali I'amiloide (Serum Amyloid A).
Nelle fasi avanzate della malattia si possono ri-
scontrare depositi di SAA a carico degli organi in-
terni (Amiloidosi Sistemica).*®

La fascite necrotizzante € una patologia rara in
medicina veterinaria, tuttavia la rapidita del decor-
so e l'esito spesso letale impongono il riconosci-
mento tempestivo della sintomatologia caratteri-
stica, per I'impostazione di un’adeguata terapia in
attesa degli esami istologico e colturale. In medici-
na umana, diverse tecniche di diagnostica per im-
magini (TAC, Risonanza magnetica, fistulogramma)
si sono rivelate utili al fine diagnostico.® Reperti
clinico-patologici riconducibili a infiammazione,
sepsi e insufficienza multiorgano possono contri-
buire all'identificazione del coinvolgimento siste-
mico.® La terapia deve includere, accanto a terapie
di sostegno ed antibiotiche, la resezione chirurgi-
ca delle aree necrotiche.®

Fascite necrotizzante, Staphylococcus aureus, muci-
nosi idiopatica.

Necrotizing fascitis in a Shar Pei
with idiopathic mucinosis
and recurrent febrile episodes

A 2 year-old spayed female Shar Pei dog with id-
iopathic mucinosis and recurrent febrile episodes
developed haemorrhagic bullae in the inguinal re-
gion. An acute, rapid and progressive evolution
characterized the case and the dog died sponta-
neously. A complete necropsy showed cuta-
neous haemorrhagic bullae and hind limb necro-
tizing myositis, extending to the pelvic and
retroperitoneal regions. All lesions were con-
firmed by histopathological examination. Special
stains confirmed idiopathic mucinosis and the p-
resence of Gram positive bacteria in the lesions.
Bacterial culture yielded Staphylococcus aureus.
The sudden onset, rapid progression and the na-
ture of the lesions were consistent with a diag-
nosis of necrotizing fasciitis. Findings in this dog
paralleled the description of type Il necrotizing
fasciitis in man.

Necrotizing fasciitis, Staphylococcus aureus, idiopa-
thic mucinosis.
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