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RIASSUNTO: In tema di lesioni “pseudosarcomatose”.
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Di etiologia sconosciuta, a localizzazione prevalente negli arti
superiori, la fascite nodulare viene oggi considerata una lesione, pii
che di natura neoplastica, di tipo reattivo-infiammatorio aspecifico.

Scarsamente sintomatica, si avvale dell’esame istologico per la
diagnosi di certezza. Lestensione dell exeresi va modulata in relazio-
ne ai dati dell’esame istologico definitivo.

SUMMARY: Lesions pseudosarcomatous: report of two cases.

V. PASTA, A. TORCASIO, O. TINTISONA, S. VENEROSO,
B. SARDELLA, M. VERGINE, M.I. AMABILE, A. D’ AULERIO,
S. CHIARINIL, S. STELLA, M. MONTI

Of unknown ethiology, mainly located on the upper limbs, the
nodular fasciitis nowadays is considered as a reactive inflammatory
lesion more than a neoplastic one.

With very few symptoms, it can be diagnosed through histhology
and the extention of the exicion is related to the report of the patholo-
gical examination.
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Premessa

Tra le neoformazioni fibroblastiche benigne dei tes-
suti molli la fascite nodulare si distingue per il suo rapi-
do sviluppo e per le caratteristiche cliniche e di diagno-
stica per immagini che talvolta fanno orientare il
sospetto diagnostico pre-operatorio verso lesioni di
tipo sarcomatoso; si tratta invece di una affezione beni-
gna, in rapido accrescimento, caratterizzata da un pro-
cesso reattivo, con notevole proliferazione fibroblastica
e miofibroblastica (1-5).

Descritta per la prima volta da Konwaller et al. nel
1955 (1), benché relativamente rara (2), per la sua ricca
attivitd mitotica e il rapido accrescimento ¢ stata in pas-
sato anche denominata fascite “pseudosarcomatosa’ ed
erroneamente interpretata da un punto di vista pro-
gnostico. Diversi altri termini sono stati riportati in let-
teratura per denominare questa lesione: fascite prolife-
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rativa, fascite infiltrativa e fibromatosi pseudosarcoma-
tosa (6).

La fascite nodulare colpisce prevalentemente indivi-
dui tra i1 20 e i 35 anni di entrambi i sessi; la sua ezio-
logia & poco nota cosi come la patogenesi, anche se
attualmente c’¢ la tendenza a considerarla pitt come
una lesione miofibroblastica “esplosiva”, di tipo reatti-
vo-inflammatorio aspecifico, che non neoplastica (7,
8); solo nel 10-15% dei casi ¢ possibile risalire a un pre-
cedente evento traumatico.

Le localizzazioni descritte piti frequentemente sono
a carico degli arti superiori (42-48%) (5), vengono poi
per frequenza il tronco (17-28%), gli arti inferiori (17-
18%) e, in eta prevalentemente pediatrica, la testa, il
collo (7%) e i tessuti molli periorbitari (9, 4); sono state
descritte anche sedi del tutto inusuali, quali la parotide e
la vulva (3, 7).

La fibromatosi extra-addominale o aggressiva (des-
moide), invece, ¢ un raro tumore mesenchimale, che
trae origine dalle aponeurosi muscolari ed ¢ localmente
infiltrante, ma il suo comportamento clinico ¢ assai
diverso da quello dei sarcomi. Infatti, si tratta di un
tumore a basso grado di aggressivita, che non metasta-
tizza a distanza, ma ha una spiccata tendenza alla reci-
diva locale (14, 15). Viene pertanto considerato tumo-
re (o meglio una lesione tumore-simile) del tessuto
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fibroso, con malignita intermedia tra le forme benigne
e le forme con potenziale di malignita anche a distanza
(fibrosarcomi, ecc.).

Losservazione e il trattamento chirurgico di due
pazienti che presentavano neoformazioni dei tessuti
molli semeiologicamente molto simili — delle quali una
¢ risultata una fascite nodulare, 'altra una fibromatosi
aggressiva extraaddominale — ci hanno indotto ad alcu-
ne considerazioni relative alla diagnosi e al piti corretto
atteggiamento terapeutico nei riguardi di queste pato-

logie.

Casi clinici

Cason. 1
Donna di 30 anni, che faceva risalire I’esordio della sintomato-

logia a circa 30 giorni prima dell'intervento, quando si accorgeva

della presenza di una lesione nodulare, in rapido accrescimento,
situata in profondita nelle masse muscolari, a livello del terzo pros-
simale mediale della coscia destra. La lesione, rotondeggiante, del
diametro di circa 3 cm, risultava relativamente fissa ai tessuti circo-
stanti, di consistenza duro-parenchimatosa, con margini polilobu-
lati, abbastanza netti ma scarsamente definibili, non pulsante, non

dolente ma solo lievemente dolorabile. La cute sovrastante era di

colorito e di aspetto normali e il termotatto non evidenziava gra-

dienti termici rispetto ai tessuti circostanti. Circa 15 giorni prima
del ricovero la paziente riferiva un episodio transitorio di febbrico-

la, cui ¢ seguito un calo ponderale di circa 3 kg, e astenia associata a

moderato stato ansioso.

Si effettuavano, in preparazione all’intervento chirurgico —
oltre alle normali indagini di routine ed all’ecografia, che si limitava
a caratterizzare come solida la descritta neoformazione — i seguenti
accertamenti:

— TC (Fig. 1), eseguita in condizioni basali e dopo mezzo di con-
trasto, che evidenzia a livello del terzo medio del muscolo vasto
mediale della coscia destra la presenza di una lesione tondeg-
giante, ipodensa in condizioni basali, che dopo iniezione di

mezzo di contrasto mostra intenso incremento della densita

con piccola zona centrale ipodensa; detta lesione risulta avere

margini netti, contorni regolari ed ¢ riferibile in prima ipotesi a

lesione neoformata traente origine dal ventre muscolare del

vasto mediale di destra; il radiologo consiglia integrazione dia-
gnostica con RMN;

— RMN, eseguita con sequenze pre- e post-contrasto SE e SPIR
secondo piani assiali e coronali (Fig. 1), che conferma che la
lesione in corrispondenza del ventre muscolare del vasto
mediale di destra si estende cranio-caudalmente per circa 3 cm,
risulta isointensa nella sequenza SE T1 pre-contrasto e ricca-
mente ipeerintensa nelle sequenze post-contrasto.

La ricca vascolarizzazione della lesione e i margini netti orientavano

la diagnosi pre-operatoria verso una lesione neoformata dei tessuti

molli, probabilmente benigna, non potendo escluderne la natura
angiomatosa.

All’intervento chirurgico, preparato e divaricato il muscolo
sartorio di destra, si individua e si asporta la sottostante neoforma-
zione che, coinvolgendone la fascia, risulta quasi totalmente indo-
vata nelle carni del muscolo vasto mediale (Fig. 1); si fa attenzione
a comprendere nell’escissione un lembo di tessuto muscolare cir-
costante macroscopicamente indenne — onde evitare, nell’eventua-
lita di una diagnosi pili severa, una escissione di tipo marginale —
tessuto muscolare che peraltro risulta piuttosto adeso alla neofor-
mazione, quasi a dare il sospetto di un’infiltrazione neoplastica. Al
taglio (Fig. 1) la lesione risulta solida, di colorito grigio-lardaceo ¢
provvista di pseudocapsula.

Il decorso postoperatorio ¢ stato regolare e la paziente ¢ rapida-
mente guarita senza alcun deficit funzionale e, a pitt di un anno
dall’intervento, non vi ¢ alcun segno di recidiva.

All’esame istologico (Fig. 1): reperto di neoformazione appa-
rentemente capsulata, del diametro massimo di cm 2,5 (in conti-
nuiti con tessuto muscolare), con i caratteri della fascite nodulare,
completamente escissa.

Cason. 2

Uomo di 42 anni, senza patologie degne di nota all’anamnesi
remota, che da circa quattro mesi aveva notato la comparsa di una
tumefazione di consistenza duro-elastica, di circa 3 cm di diametro
massimo, nel terzo medio della coscia destra, in corrispondenza del
muscolo quadricipite femorale.

Fig. 1 - Fascite nodulare.

A - Immagine di fondo e in basso a sinistra - Esame RMN pre- e post-contrasto con sequenze SPIR e SE secondo piani assiali e coronali, lesione riccamente
vascolarizzata in corrispondenza del muscolo vasto mediale. In basso a destra - TC: lesione riccamente vascolarizzata del terzo prossimale di coscia. In
altro a sinsitra - Reperto intra-operatorio: il muscolo sartorio e divaricato in basso per evidenziare la lesione sottostante. A sinistra, al centro - Pezzo
operatorio aperto: lesione solida, lardacea al taglio, provvista di pseudocapsula

B - Quadro istologico simil-sarcomatoso con fasci intrecciati di cellule fusate. Presenza di numerosi vasi neoformati e di evidenti stravasi emorragici. La
diagnosi di fascite nodulare & consentita dalla presenza di quadri similcheloidei (al centro) e da vasi neoformati con evidenti infiltrati infiammatori di

mononucleati (ai bordi).
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Fig. 2 - Fibromatosi extraddominale

A - Sullo sfondo - TC coscia destra senza mezzo di contrasto (m.d.c.) e, in basso a destra, dopo iniezione di m.d.c.: presenza tra i fasci muscolari del
muscolo quadricipite femorale di una neoformazione rotondeggiante, a margini regolari, che risulta essere iso-ipodensa e non presenta potenziamento
contrastografico. In alto a sinistra - Ecografia coscia destra: presenza di una neoformazione solida, capsulata, che impronta i piani circostanti senza
evidenza di fenomeni infiltrativi. Non evidenza di spot vascolari al power-doppler. In basso a sinistra - Reperto intraoperatorio.

B - Quadro istologico - Proliferazione scarsamente cellulata di elementi fusati e stellariformi dispersi in uno stroma collagenico, localmente mixoide. La

neoplasia risulta essere in continuita con il tessuto muscolare striato per I'assenza di una capsula vera.

L’ecografia confermava la presenza, tra i fasci muscolari del
muscolo quadricipite femorale, della tumefazione, di 33 mm di
diametro massimo, solida, capsulata, senza fenomeni infiltrativi. Al
power-Doppler non risultano spot vascolari intralesionali. L’esame
TC eseguito prima e dopo somministrazione di mezzo di contrasto
precisava, tra i fasci muscolari del quadricipite femorale, la presenza
di una tumefazione rotondeggiante, a contorni regolari, delle
dimensioni di 1,8 x 3,5 cm, ipo-isodensa e senza potenziamento
contrastografico.

All’intervento chirurgico, previa incisione sulla tumefazione
palpabile e apertura delle carni del muscolo quadricipite femorale
di destra, si reperta la neoformazione che viene asportata, facendo
attenzione a comprendere nell’escissione — dove possibile — un sot-
tile margine di tessuto muscolare macroscopicamente sano. Al
taglio la formazione, di forma ovalare, appare di colorito bianca-
stro, di consistenza duro-elastica e sembra provvista anch’essa di
pseudocapsula. L’esame istologico definitivo la descrive come: pro-
liferazione scarsamente cellulata di elementi fusati e stellariformi
dispersi in uno stroma collagenico, localmente mixoide; non si
osservano atipie cellulari né mitosi. La neoplasia risulta essere in
continuita con il tessuto muscolare striato, come si osserva nella
fibromatosi extraaddominale.

Il decorso postoperatorio ¢ stato breve ed esente da complican-
ze, e a circa un anno dall’invervento non sono evidenti recidive.

Discussione

Tra le lesioni cosiddette pseudosaracomatose delle
parti molli, la fascite nodulare e la fibromatosi extra-
addominale (o aggressiva) sono quelle di pili frequente
riscontro, ma non sempre ne risulta agevole la diagnosi
differenziale pre-operatoria.

Per quanto riguarda la fascite nodulare, piuttosto
che di una neoplasia si tratta di una proliferazione mio-
fibroblastica reattiva con accrescimento assai rapido,
conseguente a un processo inflammatorio non specifi-

co che solo raramente ¢ riferibile a un precedente even-
to traumatico. Si presenta come una massa solitaria,
abitualmente asintomatica, e solo raramente accompa-
gnata da fastidio locale, parestesie o, eccezionalmente,
da dolore lancinante per compressione su un nervo
periferico. La diagnostica per immagini non offre segni
diagnostici specifici (10, 11, 13) e perfino la citologia
per ago-aspirato raramente pud orientare il sospetto
diagnostico, perché la proliferazione miofibroblastica

pud dare un quadro simil-sarcomatoso. La diagnosi di

certezza si ottiene solo con I'esame istologico definitivo

dopo exeresi chirurgica; al momento dell’intervento
non si ¢ in grado di escludere con certezza il sarcoma.
Macroscopicamente si possono distinguere, a

seconda della sede di insorgenza, tre tipi di fascite (12):

* sottocutanea: di gran lunga la pili frequente e piu
facilmente diagnosticabile anche da un punto di
vista clinico; si presenta sotto forma di nodulo di
piccole dimensioni, ben delimitato che si sviluppa
nel tessuto sottocutaneo;

* intramuscolare: assai piu rara, costituisce solo il
10% di tutte le fasciti, ha dimensioni abitualmente
maggiori e aspetto infiltrativo (a questo tipo an-
drebbero annoverati i casi da noi riportati);

* fasciale: con aspetti stellati e contorni irregolari, trae
sviluppo a ridosso delle fasce superficiali.

Se clinicamente e macroscopicamente queste lesioni

possono fuorviare la diagnosi, questa, anche da un

punto di vista cito-istologico, pud non essere del tutto

immediata, in quanto I'alta cellularita e la presenza di

figure mitotiche sono responsabili della frequente con-

fusione col sarcoma e in particolare con listiocitoma
fibroso maligno. Se ne distinguono principalmente tre
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quadri istopatologici, in base alle diverse fasi di crescita

della lesione:

* fase mixoide: pili precoce, con fibroblasti disposti in
brevi fasci irregolari sparsi in una matrice ricca di
mucopolisaccaridi e vasi, talvolta neoformati;

* fase cellulare: la cellularitd aumenta di pari passo
con la maturazione assumendo un aspetto simil-sar-
comatoso; sono presenti addensamenti di fibrobla-
sti con fasci intrecciati di cellule fusate con aspetto
simil-cheloideo, vasi neoformati, stravasi emorragi-
ci, e infiltrati inflammatori di mononucleati;

* fase fibrosante: ¢ la piu tardiva e viene interpretata
come un tentativo di risoluzione della lesione; in
questa fase si osservano, perifericamente alla lesio-
ne, fasci di collagene fra i fibroblasti.

Da un punto di vista citologico i fibroblasti della fascite
nodulare sono di dimensioni varie, abitualmente allun-
gati, con citoplasma abbondante, nucleo largo, rigon-
fio e ipercromatico. Occasionalmente si osservano
nuclei multipli, con nucleolo evidente e piccolo; le
mitosi non dimostrano mai carattere di atipia.

La natura benigna della lesione ¢ oggi ampiamente
documentata e 'escissione chirurgica, eventualmente
comprensiva di un margine di tessuto sano perilesiona-
le, & da considerare risolutiva; i rari casi di recidiva loca-
le (se si escludono gli errori di diagnosi) sono da ascri-
versi sempre ad incompleta escissione della neoforma-
zione.

La fibromatosi aggressiva, anche detta desmoide o
fibromatosi extra-addominale, appartiene alla famiglia
delle neoplasie mesenchimali a basso grado e si caratte-
rizza per una spiccata tendenza alla recidiva locale ma
non a metastatizzare; queste caratteristiche devono
orientare verso interventi che limitino per quanto pos-
sibile I'exeresi, ma garantiscano una relativa radicalita.
Nella improbabile ma non esclusa ipotesi diagnostica
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istologica pili severa, si rimandano eventuali interventi
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mio- o la radioterapia si relegano, il piti delle volte, alle
recidive o a quelle sedi anatomiche dove non ¢ possibi-
le un intervento allargato o dove la radicalita puo deter-
minare mutilazioni scarsamente accettabili.

Considerazioni conclusive
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possibili difficolta diagnostiche in fase pre-operatoria
relative alla natura della neoformazione, e che devono
comunque indurre a un atteggiamento prudente che
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