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Linfangioma della regione glutea
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RIASSUNTO: Linfangioma della regione glutea.
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1 linfangioma & un raro tumore vascolare benigno di origine lin-
Jatica. Si tratta di una patologia congenita nella maggior parte dei casi
ma pud verificarsi a qualunque etir. Le localizzazion: piis frequenti sono
quelle cranio-facciali sebbene ogni distretto corporeo possa essere coinvolto,
Jrequentemente ¢ asintomatico e [unico segno evidente ¢ la presenza di
una mass.

1 linfangioma ¢ considerato una malformazione benigna dei vasi
linfatici trattabile chirurgicamente, tuttavia il danno alle strutture li-
mitrofe, la resezione incompleta determinata dallinvasione degli orga-
ni adiacenti, ['elevata probabiliti di recidiva hanno incoraggiaro la ri-
cerca di trattamenti alternativi. La Scleroterapia, metodica il cui razionale
¢ l'iniezione di un agente sclerosante per ottenere [’ obliterazione de: vasi
linfatici, viene usata sempre con maggiore frequenza. Numerosi agen-
ti vengono utilizzati per ottenere la sclerosi percutanea dei linfangiomi
come il destrosio al 50%, la bleomicina, OK-432, la doxociclina, ['e-
tanolo (Ethibloc), la soluzione alcolica di Zein.

In questo studio riportiamo il caso di un linfangioma localizzato in
regione glutea trattato combinando scleroterapin e chirurgia.

SUMMARY: Lymphangioma of the gluteal region.
M.G. ONESTI, M. MARUCCIA, L. DE SANTO, E PALUMBO

Lymphangioma is a rare benigin malformation of the lymphatic chan-
nels. It is usually congenital, although it may arise at any age. It usual-
by appear in the head and neck region but can occur anywhere in the body
it 1s usually asymptomatic and the most prominent sign is the presence
of the mass.

Lymphangioma is among the surgically treatable diseases of the
hymphatic vessels, but damage to surrounding structures, along with in-
complete resection owing to adjacent organ infiltration and high recur-
rence rate have encouraged the search for alternative mode of treatment.
Sclerotherapy aiming o obliterate the lymphatic channels is also being
increasingly used. Numerous agents have been used in percutaneous scle-
rotherapy such as 50% dextrose, bleomycin, OK-432, doxycycline, al-
cohol, and Ethibloc, alcobolic solution of Zein.

In this study we report a case of a lymphangioma localized in glu-
teus treated with a combination of sclerotherapy and surgery.
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Introduzione

Il linfangioma ¢ un tumore benigno che origina dai
vasi linfatici. Euna lesione rara e quasi sempre conge-
nita, espressione di un’anomalia malformativa del sistema
linfatico (1-3). Si manifesta frequentemente in et in-
tantile localizzandosi a livello di testa e collo nella mag-
gior parte dei casi anche se puo interessare qualsiasi di-
stretto corporeo (4-7). Si presenta come una massa di co-
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lorito rosso-brunastro di dimensioni variabili da pochi
millimetri sino a 15 centimetri, di consistenza soffice,
elastica e mal delimitata tanto da contrarre stretti rap-
porti con le strutture vicine e risultare di difficile aspor-
tazione. Risulta essere asintomatica nella maggior par-
te dei pazienti. Dal punto di vista anatomo-patologico
si distinguono una forma tissutale ed una cistica (8, 9).
La diagnosi ¢ prevalentemente clinica ed indagini stru-
mentali quali US, RM, TC vengono utilizzate per con-
fermare la diagnosi ma soprattutto per valutare i rapporti
con le strutture circostanti in modo da poter definire il
pit appropriato trattamento (8).

Il gold standard della terapia riportato in letteratu-
ra ¢ lescissione chirurgica, anche se sono molteplici i fat-
tori (impossibilita di un escissione radicale, elevati tas-
si di recidiva, complicanze) che hanno spinto numero-
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si autori nella ricerca di metodiche alternative (10-12).
Negli ultimi anni ¢ stata proposta la scleroterapia che con-
siste nell’iniezione intralesionale di agenti sclerosanti qua-
li destrosio al 50%, la bleomicina, 'OK-432, la doxo-
ciclina, 'etanolo (Ethibloc), la soluzione alcolica di Zein,
con risultati pitt che soddisfacenti (11, 13-17).

Il nostro lavoro ha come obiettivo quello di presen-
tare un raro caso di linfangioma localizzato a livello del-
la regione glutea di destra e proporre un approccio te-
rapeutico associato tra la scleroterapia e la chirurgia.

Caso clinico

Nel maggio del 2008, una paziente di venticinque
anni si ¢ presentata presso il nostro dipartimento con una
lesione cutanea asintomatica localizzata a livello della re-
gione glutea destra.

La paziente fa risalire I'esordio della patologia fin dal-
la nascita e riferisce d’aver notato nel corso degli anni un
accrescimento sia del numero che delle dimensioni del-
le lesioni. Negli ultimi 5 anni la sintomatologia ¢ stata
caratterizzata da dolore episodico a livello della regione
glutea destra che si presenta in particolar modo dopo aver
assunto per lungo tempo la posizione seduta.

L’esame obiettivo mostra la presenza di numerose
tumefazioni sottocutanee o chiazze cutanee rilevate di
colorito biancastro, rosa, rosso scuro, a superficie ir-
regolare e verrucosa, di consistenza teso-elastica, del-
le dimensioni di circa 1 cm di diametro, non dolenti
né dolorabili alla palpazione. E presenté inoltre asim-
metria tra i due glutei con quello destro, sede della neo-
plasia, che presenta maggiori dimensioni rispetto al si-
nistro (Fig. 1).

Nell’agosto 2008, la pazientic, al tine di valutare I'e-
stensione, le dimensioni e I rapporti anatomici della
malformazione con le strutture circostanti, ¢ stata sot-
toposta a risonanza magnetica nucleare (MRI) della re-
gione interessata con scansioni assiali, sagittali e coronali
senza mezzo di contrasto.

La MRI ha confermato la presenza di lesioni nodu-
lari multiple localizzate nel grasso sottocutaneo della re-
gione glutea destra, le quali si caratterizzavano per un se-
gnale iperintenso nelle sequenze T'1 pesate ed ipointenso
in quelle T2 pesate. Il reperto ¢ caratteristico di linfan-
gioma (Fig. 2A).

Nel settembre del 2008 ¢ stata eseguita la scleroem-
bolizzazione con soluzione alcolica previa infiltrazione
di anestetico locale e sotto guida ultrasonorografica (US).

A distanza di un anno dal trattamento con sclerote-
rapia ¢ stata eseguita una MRI che ha mostrato risulta-
ti soddisfacenti con una riduzione della volume di cir-
ca il 50% (Fig. 2B).

Nell’Ottobre del 2009, la paziente si presentava alla
nostra osservazione con il desiderio di trattare le lesio-
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Fig. 1 - Linfangioma regione glutea destra: lesioni vascolari rilevate di co-
lorito biancastro-rosso, a supeificie irregolare e verrucosa di diametro
massimo pari a 1cm. Si evidenzia asimmetria fra i glutei (pre-trattamento).
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Fig. 2 - RM regione glutea destra. Inmagini pre (2A) e post (2B) tratta-
mento sclerosante.
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Fig. 3 - Linfangioma regione glutea destra. Post trattamento chirurgico.

ni residue. All’esame obiettivo era evidente la riduzio-
ne di volume e numero delle lesioni.

E stata richiesta consulenza del chirurgo vascolare che
ha suggerito indicazione al trattamento chirurgico del-
le lesioni macroscopicamente pitt evidenti. Nel novembre
2009 si sottoponeva a tale intervento e I'esame istopa-
tologico delle lesioni escisse confermava la diagnosi.

In occasione dell’ultima visita di controllo la paziente
si & mostrata soddisfatta del risultato clinico ed estetico

(Fig. 3).

Discussione

Le anomalie vascolari costituiscono un gruppo estre-
mamente eterogeneo di malformazioni congenite del-
I'apparato circolatorio caratterizzate da alterazioni
morfo-strutturali e/o funzionali di varia natura, gravita
ed estensione che possono interéssate ogni tipo di vaso,
ematico o linfatico, di qualunque calibro o distretto ana-
tomico. Il linfangioma ¢ un raro tumore benigno deri-
vante da un’anomala connessione del sistema linfatico
con quello venoso oppure da un-anomalo sviluppo dei
vasi linfatici (1, 8).

L’incidenza riportata in letteratura del linfangioma
¢ compresa tra 1.2-2.8 ogni 1000 nuovi nati (1, 2).

La lesione nella maggior parte dei casi compare en-
tro due anni d’eta (90%) oppure ¢ gia presente alla na-
scita (6-7%), meritre meno frequente ¢ I'esordio nell’eta
adulta (4). Nel nostro caso, la paziente riferisce la com-
parsa della lesione sin dalla nascita.

Le sedi piu frequentemente colpite sono testa e col-
lo seguite dall’ascella, la spalla, la parete toracica, addo-
minale e la coscia (5-7). Riportiamo un raro caso di lin-
fangioma localizzato a livello della regione glutea.

Il quadro clinico delle malformazioni linfatiche ¢ stret-
tamente correlato al tipo e alla gravita delle anomalie ana-
tomiche presenti nonche alla regione corporea interes-
sata. Il linfangioma di solito si presenta come una lesione
asintomatica e I'unico segno evidente ¢ la presenza di una
massa soffice, lobulata, compressibile e con margini ben

definiti. Essa risulta essere mobile rispetto ai piani profon-
di e puo essere facilmente trans-illuminata.Lo studio isto-
patologico mostra come le lesioni siano composte da vasi
linfatici dilatati che presentano nella parete un doppio
strato endoteliale, con o senza lo strato avventiziale. I.a
dilatazione linfatica puo assumere varie dimensioni e cio
dipende dalla localizzazione e dai tessuti circostanti. E
utile fare riferimento ad una classificazione anatromo-
patologica che distingue forme tissutali e forme cistiche.
I linfangiomi tissutali sono costituiti da una fitta rete di
vasi linfatici microscopici. Le loro dimensioni soti0 estre-
mamente variabili, da quelle di un piccolo nodulo a quel-
le di una voluminosa massa tumorale. Si manifestano
come tumefazioni sottocutanee o chiazze cutanee rile-
vate di colorito biancastro, a superficie irregolare e ver-
rucosa, spesso ricoperta ta carattetistiche microvescicole
traslucide a contenuto liquido sieroso. I linfangiomi ca-
vernosi o igromi cistici sono caratterizzati dall’abnorme
dilatazione con ¢cctasia sacciforme di grossi collettori o
cisterne linfatiche. Si presentano come voluminose tu-
mefazioni sottocutanee di consistenza molle e spugno-
sa, flurtuanti, moderatamente espansibili alle manovre
antigravitarie, non pulsanti (1, 8, 9).

L’evoluzione del linfangioma ¢ caratterizzata da un
graduale accrescimento nel corso degli anni, con pous-
seés evolutive legate a vari fattori (ormonali, traumati-
ci, infettivi) e con possibilita di compressione e infil-
trazione delle strutture adiacenti. Le complicanze pit fre-
quenti sono in genere di carattere locale: nelle forme tis-
sutali possono manifestarsi linforragie e necrosi cutanee
o mucose, nelle forme cistiche si possono osservare emor-
ragie, infezioni e compressione di organi vitali e strut-
ture nervose. La regressione spontanea ¢ rara ed il tasso
riportato in letteratura ¢ compreso tra'1.6% ed il 16%
dei casi ed ¢ possibile osservare un’involuzione progressiva
dopo la puberta (16-18).

La diagnosi non ¢ difficile nella maggior parte dei casi
ed ¢ principalmente clinica.

Ecogratia, TC, RM possono essere utilizzate per de-
finire i rapporti che la lesione contrae con le strutture cir-
costanti ed a definire una corretta strategia chirurgica. Nel
nostro caso la diagnosi si ¢ basata su un’attenta valuta-
zione clinica della lesione ed ¢ stata confermata dalla RM
e dall’esame istopatologico. Alla RM, il linfangioma ap-
pare come una massa lobulata da setti fibrosi con un in-
tensita di segnale eterogeneo che risulta essere ipointen-
so nelle sequenze T'1 pesate ed iperintenso invece nelle
sequenze T2 pesate. Occasionalmente, la lesione puo pre-
sentare segnali differenti sulla base della quantita di pro-
teine presenti o di eventuali emorragie intralesionali (8).

In letteratura sono state descritte numerose modalita
di trattamento. Lescissione chirurgica ¢ stata per molti anni
considerata il gold standard. Il tasso di mortalita associa-
to a tale tecnica ¢ compreso tra il 3.4% ed il 5.7%. (19,
20) Hancock et al. riportano una serie di 263 interventi
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chirurgici effettuati in un periodo di 10 anni. In tale stu-
dio il tasso di complicanze totali era del 31.3% ed in par-
ticolare nel 50% dei casi venivano riportate complican-
ze locali, maggiormente sieromi ed ematomi. Complicanze
neurologiche sono state osservate nel 17% dei casi (21).
Il tasso di recidiva varia tra '11.8% ed il 52.9% in
base al tipo di lesione, alla localizzazione ed al tipo di trat-
tamento chirurgico effettuato. Se I'escissione chirurgi-
ca ¢ stata completa la possibilita che il linfangioma re-
cidivi & del 10-27%, mentre se viene parzialmente escis-
so la lesione ricorre nel 50-100% dei casi (16-18).
Tutti questi risultati hanno spinto numerosi autori
alla ricerca di alternative alla chirurgia nel trattamento di
tale neoplasia. Semplici punture, irradiazioni, chemio-
terapia sono stati provati ma poi abbandonati. Negli ul-
timi anni ¢ stata proposta I'iniezione intralesionale di agen-
ti sclerosanti. Le principali sostanze utilizzate sono I'al-
cool, la bleomicina, la doxocilcina, OK-432 (11, 13-17).
Nella nostra paziente nel primo trattamento ¢ sta-
ta utilizzata la scleroterapia con alcool. Sono riportati vari
studi in cui tale tecnica ha avuto notevoli successi (13-

17,22, 23).
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L’alcool ¢ biodegradabile ed induce trombosi vasa-
le. Le complicanze per questa tecnica sono minime, non
ci sono sequele neurologiche. I nostri risultati, dimostrati
con un’evidenza clinica e confermati con la RM sono mol-
to soddisfacenti, osservando una netta riduzione sia del-
le dimensioni (circa il 50%) che del numero delle lesioni.
Tali risultati ci hanno permesso di poter poi utilizzare
nel secondo trattamento 'escissione chirurgica delle le-
sioni residue in maniera radicale.

E possibile quindi che un ulteriore sviluppo nel trat-
tamento del linfangioma includa la scleroterapia come
trattamento neoadiuvante alla chirurgia scnza che essa
ne rappresenti solo un’alternativa.

In conclusione il linfangioma resta tina neoplasia be-
nigna di difficile gestione nella pratica chirurgica, infatti
il trattamento di scelta ¢ I'escissione radicale che tutta-
via risulta molto difficoltosa nella maggior parte dei casi.
La scleroterapia presenta sicuramente le sue complicanze
e pud andare incoiitro a fallimento, ma noi crediamo che
la combinazione tra la scleroterapia e la chirurgia potrebbe
essere un’ottima soluzione per il trattamento futuro di
queste lesioni.
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