[.a morte improvvisa del bambino nei primi 2 anni di vita

Dott. Marco Forni Conla collaborazione di:
Dott. ssa Daniela Palladin Dott.ssa Natascia Cinatti
Dott. Giovanni Botta Dott. Damiano Carota

Dott.ssa Anita Elena Gionfriddo



g = Le SIDS rappresentano I’'80% delle SUID (1orino, 2019, casistica regionale)
e ”
QX

-~
[

' : ‘ s
P,
Y ,
”" - . {f ?




Importanza dellAutopsia
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> Disciplina del riscontro_diagnostico sulle vittime della

~_© sindrome della morte improvvisa del Iattante (SIDS) e di morte
" Inaspettata del feto.




Ast. 1.

I, I Jattunt: deceduti improvvisamente entra un anno
di vila senza causa apparente ¢ i feti deceduti anch’essi
senza causa apparente dopo la venticinguesima setti-
mand di gestazione devono essere prontamente sotto-
posti ¢on 1l consenso di entrumbi 1 gemton & riscontro
diagnostico da effettuarsi nei ceatri autorizzati secando
i eriteri individuati neli'articolo 2, a cui sono inviati gli
organi prelevati. Le informazioni relative alla pravi-
danza, allo sviluppo fetale e al parta e, nel caso di sin-
drome deila morte improvvisa del lattante (SIDS), alle
situazioni ambientali ¢ familiari in cui si & verificato il
decesso, raceclte con un'indagine familiare, devono
essere accuratamente registeale ¢ vagliate, per il com-
pletamento diagnostico ¢ per finalitd scientifiche,
dullostetrico-ginecologo, dal neonatologo, dal pediatra
curanti ¢ dallanatomo patologo sulla base dei proto-
colh mternazionali.

2. Il riscontro diagnostico di cui al comma | ¢ effet-
teato secondo il protocollo diagnostico predisposta
dalla prima cattedra dell'fsttuto di anatomia patolo-
gica dell’Universitd di Milano. 11 suddetto protocollo,
per essere upplicabile, deve essere approvata dal Mini-
stero della salute,



Art. 2.

1. I criteri per 'autorizzazione dei centri di cui all’ar-
ticolo 1 sono definiti, entro novanta giorni dalla data
di cntrata in vigore della presente legge, con dccreto
del Ministro della salute, previa intesa in scde di Confe-
renza permanente per i rapporti tra lo Stato, le regioni
¢ le province autonome di Trento e di Bolzano.

2. Entro centotlanta giorni dall’adozionc del decreto
di cui al comma 1, le regioni provvedono ad indivi-
duare, sul loro territorio, 1 centri scientifici, di carattere
universitario od ospedaliero, che svolgono la funzione
di centri di riferimento per il riscontro diagnostico dei
lattanti deceduti improvvisamente senza causa appa-
rente entro un anno di vita e dei feti deceduti senza
causa apparente dopo la venticinquesima scttimana di
gestazione.



3. Per 'attuazione del presente articolo ¢ autorizzata
la spesa di 31.000 euro annui a decorrere dall’anno
2006.
Art. 3.

I. I risultati delle indagini svolte ai sensi dell’arti-
colo 1 s0no comunicati dai centri autorizzati alla prima
cattedra dell'Istituto di anatomia patologica dell’Uni-
versita di Milano che, nel rispetto delle regoie sul trat-
tamento dei dati personali, provvede. ad istituire una
banca dati nazionale e a trasmettere i dati cosi raccolti
alla regione competentc per territorio, ai medici curanti
e a1 parenti delle vittime.

2. Per lattuazione del presente articolo é autorizzata
la spesa di 36.000 euro annui a decorrere dall’anno
2006. :



[l protocollo originario
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ALTE: Apparent Life Threatening Event
bricfresolved unexplained event

(BRUE) in an infant

BRUF diagnosis
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BRUE MANAGEMENT




SUID

T (Sudden unexpected death in infancy )

. Morti improvvise e inaspettate che si osservano fino
N . ai due anni di vita.

' \ - Le cause, non riconosciute in vita, sono molteplici e
» o non sempre facilmente identificabili all'autopsia.

{ Possono sopraggiungere:

, - Durante una patologia acuta non riconosciuta come
X pericolosa per la vita o sopraggiunta da meno di 24
'’ ore in un bambino precedentemente sano

£ - In concomitanza ad una condizione occulta pre-
= esistente

) - In seguito ad incidente, trauma, o avvelenamento

L - Fleming P, Bacon C, Blair P, Berry PJ. Sudden unexpected deaths in infancy.
: ;« f" The CESDI SUDI Studies 1993-1996. London: The Stationary Office, 2000.



SIDS

(Sudden infant death syndrome )

DEFINIZIONE STORICAMENTE CONTROVERSA

La prima definizione (1969)
NICHD (1991)

La definizione di San Diego (2004)

Morte improvvisa di un infante di eta inferiore allanno
con insorgenza dell'evento fatale, avvenuto
apparentemente durante il sonno, che rimane
inspiegata dopo un’indagine scrupolosa che
comprenda l'autopsia completa, la valutazione delle
circostanze della morte e della storia clinica

Krous HF, Beckwith JB, Byard RW, Rognum TO, Bajanowski T, Corey T, et al. Sudden infant death syndrome and unclassified
sudden infant deaths: A definitional and di ic approach. Pediatrics. 2004;114:234-8. https://doi.org/10.1542/ peds.114.1.234.




Scopo dellautopsia in caso di sospetta SIDS

Escludere patologie riconoscibili
Escludere I'infanticidio

Fornire materiale per ulteriori indagini

®



Sospetta SIDS:

compito del patologo / medico legale

o
J Raccomandabile:
| { S
»; C
[ P, - Radiografia dello scheletro completo — se possibile - (Battered child syndrome)
"k , . .
w . - Esame esterno scrupoloso con un'accurata documentazione fotografica
- p 2
‘, e B « Valutazione macroscopica accurata
¢ A - - "Tecnica autoptica e campionamento adeguati (compresi collo e SNC)
-2 "r’: Attenzione alle eventuali malformazioni interne
A -y (possibile associazione con sindromi malformative):
/""‘A '
Py
s ( - Cuore e ritorni venosi
b+ W - Disposizione dell'intestino e malformazioni del mesentere
-
j}; - - Altro
s Attenersi alle linee guida proposte



CHECKLIST PER SIDS

Dati anagrafici
EEsame esterno:

- Etaapparente

- Lunghezza vertice-calcaneare in cm

- Circonferenza addominale in cm

- Cute

-+ Muscolatura

- Ipostasi

- Cianosi putrefattiva

« Orifizio anale

- Descrizione e misurazione di eventuali lesioni
elementari (ecchimosi, escoriazioni, ferite
lacero-contuse)

Peso in grammi

Lunghezza vertice-podice in cm
Circonferenza toracicain cm

Condizioni trofiche

Pannicolo adiposo

Rigor mortis

Colorazione

Genitali esterni

Altri reperti (es- punture d’ago, cateteri, etc.)



Ricerche microbiologiche

"Tamponi per virus e batteri
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PROTOCOLLO DEI PRELIEVI PER LE RICERCHE METABOLICHE/

GENETICHE
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Prove tossicologiche
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ESAME INTERNO:

CAVITA' TORACICA:

Cavi pleurici e superfici pleuriche

APPARATO CARDIOVASCOLARE:

Pericardio
Cuore: peso gr.

(iniettare formalina nelle cavita o praticare taglio sul margine acuto e

ottuso per eliminare i coaguli)
Forma - Volume - Consistenza - Epicardio

Diametro trasverso mm.
Diametro longitudinale

Diametro antero-posteriore
Spessore ventricolo destro
Spessore ventricolo sinistro

Forame ovale
Dotto arterioso

Endocardio parietale e valvolare

Miocardio

Osti coronarici € seno coronarico

Coronarie

Tronco arteria polmonare e suoi rami principali - Aorta ascendente, arco aortico e diramazioni
Aorta toracica e addominale
Vene cave e ritorno venoso polmonare

APPARATO RESPIRATORIO:
Laringe, Trachea, Bronchi principali

Polmoni peso (dx gr. sin gr. )

Numero lobi

Cemistenza 2 eclore
Superficie esterra e di taglio
Foemazioni vascolo-brenchiali dell'ilo

CAVITA" ADDOMINALE:

Cavitd P'J‘i'OOt‘al_c. Cupola diaframmatica, Vasi ombelizeli, Appenive vermiforme (verificar
sede dx) Veraglic mesznterlale. Linfonadi mesentericy, Milza

Ar!’ARATO GANTROENTERICO:

Faringe — Linga - Stonaco - Duodens e papilla

NEting 1evue ¢ crasso

Fcamg: Deso gr. Colore  Forma - Corsisterza - superficie di taglio
C(}'“'IS‘" - Bile (raxcogliere gosce su cartoncing serecning)

Vix biliar extre-spaiche
Fancreas: Forma - Congistenzs

supet ficie di taglio

APPARATO GENITOURINARIO-

Kenr neso dx gr, ERTTH

Capeula propria svolg ble « Superfici Forma - Superiicie di sezione
Felvi  vasi ilai

Uretani - Vestica - Trigono

Genitzll

APPARATO LINFOEMOPOIETICO:

Mil2a:pesc gr. Perisplenio - Forma - Superfacie di taglio - Eventuale miilzs succenurista
I'mo peso g, Forma - Volume — Uonsistenm
Linfandi

APFARATO ENDOCKIND:
I'w> dez Forma - Cansistenas - Sup=—fick 4 1aglio

Sumeni: pesu (dx gr #in gr. ) Forma
Al aglio: coriicale mido lare

SISTEMA NERVOSD UENTRALE:

Encefalo fasato in toto im sosomisicne

Fau'i nadli periersriche - Cranio: foema - Sortanelle: dimensiont

Sutace - Dure madsc - Seni wanos| darali -Faloe cerebra e » 1antonio ce~vellesto

Erccfalo: peso Sizwezrin smk%ri corebrall - Lirconvolusen; ¢ solchi
Vissi plall e pol gooo anericse & Wil
Ipofisi

APPARATO MUSCOLO SCHELETRICD:;
1 manutvio sicmale; cont 8 wssilcazione
Paln Al oosve (prel evo giunzions coadro-costale)



PROTOCOLLO PRELIEVI ISTOLOGICI

LINGUA: 2 campioni (punta e base)
LARINGE: 1 sezione trasversale
TRACHEA: | sezione trasversale
ESOFAGO: 1 sezione trasversale
TIMO: 2 prelievi

POLMONI: 1 prelievo per lobo, 2 prelievi agli ili

CUORE E APPARATO CIRCOLATORIO:

I prelievi possono essere eseguiti sull’organo adeguatamente fissato in toto
1 prelievo parete atrio destro, 1 prelievo parete atrio sinistro

= T D o Or€ Ventric Stro (Lerzo medi

I prelievo parete anteriore ventricolo sinistro(terzo medio)

coronaria sinistra e grasso pericoronarico ( ramo discendente anteriore)
coronaria destra e grasso pericoronarico.

FEGATO: 1 prelievo lobo destro e 1 prelievo dal lobo sinistro

MILZA: almeno 1 prelievo

PANCREAS: 2 prelievi — 1 comprendente parete duodenale

STOMACO: 2 prelievi

INTESTINO TENUE: 1 prelievo

INTESTINO CRASSO: 1 prelievo

RENE: 1 prelievo per rene

SURRENTI: ¢ consigliabile fissare le ghiandole e eseguire sezioni macro consecutive di 1,5 — 2
mm perpendicolari alla base-.

VESCICA: 1 prelievo

GIUNZIONE OSTEO-CONDRALE: preferibilmente a livello della quarta o quinta costa.
ENCEFALO: prelievo della corteccia frontale destra e sinistra;

ippocampo: prelievi bilaterali

prelievo dei nuclei della base per ciascun emisfero

cervelletto: almeno 1 prelievo emisferico

prelievo del tronco encefalico (il bulbo per le strutture di regolazione centrale cardio-respiratoria
- nucleo arcuato)



Principali cause riconoscibili all'esame autoptico/istologico di morte

improvvisa
l:-l'\-‘-;.‘ '( Miocardite
| ( S Fibroelastosi endocardica
:\ ‘(:\ Rabdomioma/sclerosi tuberosa
( (o) "‘2, Malformazioni congenite cardiache
'} ( Meningite /encefalite
" “)f Bronchiolite/polmonite
y ﬂ. - Ostruzione vie aeree
G C Ipertensione polmonare idiopatica
[}r Gastroenterite
€ ; Ostruzione intestinale



It¢ necrotizzante
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Ipertrofia miocardica concentrica
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SIDS = “morte sine materia”

NON SOPRAVVALUTARE IREPERTI OCCASIONALI:

QT Minime infezioni delle vie aeree
(. -~
O ¢ Alveolite desquamativa
[ . o~
: 1§
Qr Colonizzazioni batteriche
e
(.--*"’_1--“' . . .« . .
o, Alterazioni indotte da manovre rianimatorie
=
< Aspirazione dilatte
L
L o .
e Emorragie subaracnoidee
5
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Enfisema polmonare e bolle subpleuriche




Massiva aspirazione nelle vie aeree di contenuto gastrico

(latte)

L _(,’ - (
5 -, Reperto frequente e sopravvalutato
(-
O _r
¥ > Passaggio dovuto alle manovre rianimatorie o durante il trasporto post
~ mortem
\ ‘.l (‘
,f( La presenza di contenuto gastrico nelle vie aeree non ¢ la causa della
- - morte (eccetto se si associa a disfunzioni neurologiche)
: ' gt
1}t ;
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[.a “ZONA GRIGIA”

~© Reperto occasionale o causa sufficiente per
qC spiegare la morte?
| ']T'Q’, ’r\—\ l
'’
¥, ‘ >, E’ una situazione molto delicata che richiede un‘attenta
O C valutazione dell'estensione dei processi patologici e del
j}” loro contributo all'evento fatale
oo
g C
-
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Cosa fare?

~ Estendere il campionamento - eventualmente al dila di quanto
- richiesto dal protocollo - puo permettere dirisolvere il problema




Talora l'autopsia in caso di SIDS fa sospettare una malattia
metabolica/genetica

- Alterato metabolismo degli acidi grassi (mutazione A985G nella M-CAD)
- Canalopatie (mutazione nei geni KVLQ'T1 e SCNAS5 che regolano i canali
del sodio nel sarcolemma)



Steatosi epatica
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TAKE HOME MESSAGE

Cen Ruolo fondamentale del patologo/medico legale per

QL

confermare o escludere SIDS
c ¢
‘ !'

&

Jo! - Accuratezza del riscontro autoptico e del campionamento
& ; - Prelievi per: 1. ricerche microbiologiche e tossicologiche
‘ j}f 2. eventuali studi metabolici e genetici

£ O ¢ - Dubbi sulla “zona grigia” della SIDS
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