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Il possibile ruolo biologico del TGR? nella rara associazione fra cataratta e malattia@upuytren

La malattia di Dupuytren & un disordine fibro-pf@lativo benigno che porta a un ispessimento erapioine
dell'aponeurosi palmare, causando contratture ciss@no compromettere gravemente la funzione dedlaom
Lesioni ectopiche possono comunque presentarsiizeate distanti dall'aponeurosi palmare. | miofibtasti
sono numerosi nella malattia di Dupuytren attiveTéGF-f € il principale fattore di crescita che inducdliie-
renziazione dei fibroblasti in miofibroblasti. Lataratta sottocapsulare posteriore si carattefigzda presenza
di una pacca opaca in prossimita della capsulaepost del cristallino. Un aspetto caratterizzageéia patolo-
gia € la transdifferenziazione delle cellule edetel cristallino in miofibroblasti/fibroblasg il TGF{f3 sembra
avere un ruolo nell’eziologia. La rara associaziyaecataratta sottocapsulare posteriore e maklditupuytren
€ stata descritta otto volte in letteratura e gupresentiamo un caso.

The possible role of TGR#in the rare association between cataracts and Dypean’s disease

Dupuytren disease is a benign and progressive-fibotiferative disorder leading to a thickened aoatracted
palmar fascia, causing contractures that may skvdéimit the function of the hand. Ectopic diseasmy,
however, be located distant from the palmar faddigofibroblasts are abundant in active Dupuytretisease
and TGFp is the main growth factor that induces the diffgiaion of fibroblasts into myofibroblasts. Posber
subcapsular cataracts are characterized by themresf an opaque plaque apposing the lens cajstite
posterior region of the lens. Features of thesaraets are myofibroblastic/fibroblastic transdiffetiation of
lens cells and TGB-seems to plays a role in the etiology. The rasm@ation between posterior subcapsular
cataract and Dupuytren’s disease has been desaifeitimes in the literature and here we preaardse.
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Introduzione

La malattia di Dupuytren, descritta dal medico éese Guillaume Dupuytren nel 1831, & una malattia
fibroproliferativa benigna e progressiva del tessuttnnettivo dove I'eccessiva proliferazione debfini
broblasti e un’alterata composizione della matag&ra-cellulare porta alla sclerosi e all'ispessitoe
retrattile dell'aponeurosi palmare media e dellizgurosi digitale che pud determinare un grave ilefic
funzionale della mano [1]. Tuttavia, nelle forma pevere, si possono osservare localizzazioni ieti®p
della patologia con il coinvolgimento di altri teisaponeurotici. | pazienti con una forma bilaterdi
malattia di Dupuytren presentano piu frequentemantelocalizzazione ectopica della patologia come
la malattia di La Peyronie (fibromatosi della tun@lbuginea del pene) e la malattia di Ledderhibse (
bromatosi plantare fasciale) [2]. La catarattaosaipsulare posteriore, localizzata subito davdlai a
capsula posteriore del cristallino, si presentacpitiunemente in pazienti di eta inferiore a 50 §Bii
Inoltre & ben nota la sua associazione con I'upizdg sistemico o intraoculare di glucocorticoich)
diabete, con eventi inflammatori oculari, con l'esigione a radiazioni ionizzanti e con un pregresso
trauma oculare. Dal punto di vista istologico, da¢ipo di cataratta si caratterizza per 'anonmalgra-
zione di cellule epiteliali dalla regione equattaridel cristallino verso la capsula posteriore ey&
transizione epitelio-mesenchimale delle celluleramgj in fibroblasti e miofibroblasti [4-5]. Qui psen-
tiamo il raro caso di una cataratta sottocapsylasgeriore bilaterale associata alla malattia gudtren
simmetrica e bilaterale e alla malattia di Leddeehsimmetrica e bilaterale.

Caso clinico

Descriviamo il caso clinico di un paziente di Séialcaucasico, indirizzato presso la Clinica Odilis
ca della Fondazione IRCCS Policlinico San Matteb@ieigno 2012 per un calo dell'acuita visiva
lentamente progressivo in entrambi gli occhi dasciin anno. Precedentemente il paziente non aveva
mai lamentato alcun disturbo oculare. La visitalistiua ha permesso di porre diagnosi di cataratta
sottocapsulare posteriore bilaterale con visus|@onigliore correzione, di 1/10 in entrambi glicbe

Il paziente ha riferito di essere sempre stato enmape e 'anamnesi oculare € negativa per traumati-
smo, chirurgia o malattia infiammatoria oculareolire il paziente non e diabetico, non ha ricordato
terapie con glucocorticoidi e ha negato I'esposigia radiazioni ionizzanti, inoltre ha riferito con-
sumo di alcool moderato. Nel 1996 si sottoponeirsteavento chirurgico per malattia di Ledderhose
bilaterale. Nel 2006 gli veniva diagnosticato unca@gma papillare della tiroide trattato efficaceree
con tiroidectomia totale e linfoadenectomia del patimento centrale e dei compartimenti laterali
seguita dall’'ablazione del tessuto tiroideo rimaaaon 1131 (dose totale di 100mCi). Il pazienta no
e stato trattato con radioterapia esterna e nqrdsentato recidive nel corso del follow-up. Il sen
guente ipotiroidismo e tutt'ora in terapia con Lénaxina alla dose giornaliera di 150mcg. Il pazéen
soffre da diversi anni di una forma paucisintonstic malattia di Dupuytren bilaterale che non & mai
stata trattata. Gli esami del sangue, effettuatamte il pre-ricovero, hanno mostrato valori norindal
glicemia. Inoltre e stata valutata la concentrazisierica di TGF-B1 che é risultata essere cirga do
pia (18290 pg/ml) se comparata a quella misuratiugpazienti affetti da cataratta senile (rispatti
mente 9961,8 pg/ml e 8609,2 pg/ml). Dopo gli acraenti pre-operatori, si € programmato e esegui-
to lintervento di facoemulsificazione con impiardolente intraoculare nell’occhio destro. A pochi
giorni dall’intervento chirurgico I'acuita visivaarivata a 10/10.
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Discussione

L'associazione fra cataratta e malattia di Dupuy&eaia stata descritta in letteratura da tre afreoil
1969 e il 1973 con la pubblicazione di otto casiicl riassunti nella tabella 1 [6-8]. In tutti &si si
trattava di pazienti di sesso maschile di etd cesgifra i 48 e i 62 anni dove la cataratta avewa un
componente sottocapsulare e risultava associata analattia di Dupuytren spesso bilaterale. Inoltre
in un paziente vi era I'associazione con la malattiLa Peyronie. E interessante notare che ilepéei
da noi presentato e simile per sesso, eta e tippatita della lente ai casi precedentemente discri

Il Trasforming grow factor beta (TGF}-1 € una citochina molto importante nei processiaitrizza-
zione e fibrosi che agisce stimolando la prolifemag di fibroblasti, la deposizione di matrice extr
cellulare e favorendo la transizione delle cellefgteliali in cellule mesenchimali come fibroblasti
miofibroblasti nonché favorendo la loro contrazi¢@el0]. Precedenti studi hanno evidenziato un im-
portante ruolo di questa citochina nella patogedea malattia di Dupuytren [10]. Dall’altra parme
stato studiato il ruolo del TGEsull'eziologia della cataratta sottocapsulare & neto I'effetto catarat-
togeno su espianti di cristallino [12]. Si ritieciee la patofisiologia di entrambi le malattie sialtrfatto-
riale e rimane argomento di ricerca e dibattitatdwa il fatto che la concentrazione sierica déFFf1

con kit ELISA (R&D Systems) e risultata circa dappiel paziente con cataratta sottocapsulare pmsteri
re e malattia di Dupuytren rispetto a quella mituna due pazienti con cataratta senile, fa scagethe

il TGF-B1 possa avere un ruolo importante nella rara egooe fra queste due condizioni. Alla luce di
guesto risultato, al momento della chirurgia pasportazione della cataratta controlaterale, s#taata

la concentrazione locale del TBE-nell'umore acqueo e sara ripetuta la misura dmllecentrazione
sierica per poter verificare il risultato di quegtana osservazione.

Tabelle e figure
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Tabella 1. Riassunto dei risultati dei precedenti dicoli.

Sesso | Eta Dupuytren | Tipo di cataratta Condizioni asociate | Bibliografia
Destra: Cataratta sottocapsulare
anteriore e posteriore e opacita nu-
M 50 Bilaterale cleare. Perdriel et al. 1969
Sinistra: Opacita sottocapsulare
anteriore e posteriore.
Destra: Cataratta sottocapsulare
posteriore e opacita sottocapsulare
M 52 Sinistra anteriore. Biard et al. 1971
Sinistra: Opacita sottocapsulare
posteriore.
Destra: Cataratta sottocapsulare
posteriore e opacita sottocapsulare
M 48 Sinistra anteriore.
Sinistra: Opacita sottocapsulare
posteriore.
M 53 Bilaterale C_ataratta sottocapsulare posteriomﬂalattia_\ di La
bilaterale. Peyronie
Destra: Cataratta sottocapsulare
M 62 Bilaterale postgriore e opacita sottocapsulare
anteriore.
Sinistra: Cataratta matura.
M 53 lc\lz:tg zgemfl- Qataratta sottocapsulare posteriore Sabiston 1973
. bilaterale.
bilaterale
Non specifi- Destra: Cataratta matura.
M 51 cato se Sinistra: Cataratta sottocapsulare Etilismo
bilaterale |anteriore e opacita posteriori.
Etilismo; fratello ge-
mello con cataratta
M 60 Bilaterale Cataratta bilaterale. bilaterale, malattia di
Dupuytren e storia di
potus.
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