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L’elastofibroma dorsi: descrizione di un caso clinico

e analisi della letteratura
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RIASSUNTO: L’elastofibroma dorsi: descrizione di un caso cli-
nico e analisi della letteratura.

E. ErRDAS, S. LICHERI, G. PINNA, C. GEROSA, G. RAGAZZO

Lelastofibroma dorsi (ED) é nna rara neoformazione benigna della parete
toracica situata quasi semipre in sede infrascapolare, profondamente al piano nu-
scolare. Prevale nettamente nelle donne in etd avanzata ed é spesso bilaterale. T
ancora discusso se debba essere considerata nna neoplasia vera oppure una sem-
plice risposta proliferativa del tessuto connettivo a sollecitazioni meccaniche ripetu-
te. Data la sua rarita, nonostante abbia caratteristiche piuttosto peculiari, non é
sempre facile distinguerlo da altri tumori maligni e benigni dei tfessuti molli e tali
incertee possono ripercuotersi negativamente sulle scelte terapentiche.

Viiene descritto il caso clinico di nna donna di 51 anni che da aleuni mesi
presentava una tumefazione infrascapolare destra associata a dolore e sensazione
di scatto durante ['esecugione di alcuni movimenti del braccio. All'esame clinico ed
ecotomografico la lesione era compatibile con un comune lipoma profondo del dor-
S0, mentre il successivo riscontro intraoperatorio faceva propendere per un sarcoma
a partenza dal piano costale. 1. ntervento ¢ consistito comunque nella semplice
exceresi della neoformagione con rispetto delle strutture apparentemente infiltrate.
1/ successivo esame istologico risultava dimostrativo per ED.

Concludendo, in presenza di nna tumefazione con sede infrascapolare 'ED
deve essere sempre considerato tra le possibili diagnosi differenziali, sopratintto nei
pagienti di sesso femminile ed in eta avanzata. Trattandosi di una neoformazio-
ne benigna, lindicazione chirurgica subentra solo nei casi sintomatici o con tnme-
Jazioni voluminose.

SUMMARY: Elastofibroma dorsi: case report and review of the
literature.

E. ERDAS, S. LICHERI, G. PINNA, C. GEROSA, G. RAGAZZO

LElastofibroma dorsi (ED) is a rare, benign, offen bilateral lesion of the tho-
racic wall, occnrring most commonly in the infrascapular region beneath the nmuscu-
lar tissue, generally found in elderly women. Whether ED should be considered as
a true neoplasm or merely as a reaction of connective tissue to repetitive minor tran-
ma is still debated. ED has characteristic features but a low incidence and is the-
refore not always easily distingnished from other benign and malignant soft-tissue
tumors. Inappropriate treatment may thus be administrated in the absence of a de-

[fenitive diagnosis.

We report a case of a 51-year-old woman who presented with a right infra-
scapular swelling associated with pain and a clicking sensation during selective arm
movements. Upon clinical and nltrasound examination, the lesion had the appea-
rance of a deep dorsal lipoma, but intragperative findings were suggestive of a sar-
coma originating from the periosteun of ribs. Nonetheless, marginal surgical exci-
sion was performed and the tumor was histologically diagnosed as ED.

In conclusion, ED should be ahways considered in the differential diagnosis of
tumors deeply located in the infrascapular area, especially in elderly women. As it
is a benign lesion, surgical treatment is recommended only in symptomatic cases or
if a large swelling is present.
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Elastofibroma dorsi - Ultrasonography - CT - MRI - Sutgery.
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Introduzione

L’elastofibroma dorsi (ED) ¢ una rara neoforma-
zione benigna della parete toracica costituita da un’in-
tima aggregazione di fibre collagene, elastiche e tessu-
to adiposo. La sede elettiva ¢ rappresentata dalla regio-
ne infrascapolare, profondamente al piano dei musco-
li grande romboideo, grande rotondo e latissimo del
dorso (1-3). Riguardo alla sua reale natura, 'opinione
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generale ¢ divisa tra chi la ritiene una neoplasia vera (4,
5) e chi invece la considera una semplice risposta pro-
liferativa del tessuto collagene a stimoli meccanici ti-
petutt (1, 2, 6, 7). La maggiore incidenza, osservata da
alcuni Autori, tra gli individui impegnati in lavori ma-
nuali pesanti sembrerebbe avvalorare la seconda ipote-
si, ma ci0 non trova unanime conferma in letteratura
(1, 2, 6, 8). Di fatto, pur trattandosi di una lesione be-
nigna, facilmente confondibile con i pit comuni lipo-
mi, al riscontro operatorio essa manifesta aspetti che la
assimilano maggiormente ai sarcomi e ai tumori de-
smoidi (2). E facile comprendere come tali caratteristi-
che possono avere risvolti negativi sotto il profilo te-
rapeutico se ’ED non ¢ stato considerato nel novero
delle possibili diagnosi differenziali e se I'intervento
viene eseguito in anestesia locale nel sospetto di un co-
mune lipoma.

Lo scopo di questo lavoro ¢ quello di descrivere un
caso clinico di ED giunto alla nostra osservazione cit-
ca due anni fa e di confrontare gli aspetti emersi nel-
I’espetienza personale con i dati della letteratura.

Caso clinico

11 caso in esame ¢ relativo ad una donna di 51 anni, giunta a vi-
sita presso il nostro ambulatorio per la presenza da oltre 6 mesi di
una tumefazione dolente in corrispondenza dell’angolo inferiore
della scapola destra, che limitava la funzionalita dell’arto superiore
omolaterale e si associava a sensazione di scatto durante I'esecu-
zione di alcuni movimenti. La paziente svolgeva da tempo il lavo-
ro di collaboratrice domestica e riferiva frequenti stress dinamici a
carico del cingolo scapolo-omerale destro. I’esame obiettivo met-
teva in evidenza una tumefazione di circa 4-5 cm di diametro che
si rendeva chiaramente evidente quando il braccio destro veniva
abdotto e ruotato leggermente in avanti. La superficie liscia e la
consistenza duro-elastica della neoformazione facevano pensare
ad un lipoma profondo del dorso, ma la scarsa mobilita sui piani
profondi e 'impossibilita di valutare la sua reale estensione sotto-
scapolare consigliavano I’esecuzione di una ecotomografia. Que-
st’ultima evidenziava un neoformazione ovalare, ipoecogena e di-
somogenea, a limiti sfumati, del diametro medio di 9 cm, situata
profondamente all’apice della scapola ed estesa lateralmente sotto
il muscolo gran dorsale fino a lambire il pilastro posteriore dell’a-
scella (Fig. 1). Dalla radiografia del torace e dagli esami di labora-
torio non emergeva nulla di significativo.

Pur trattandosi di una neoformazione compatibile con un co-
mune lipoma, a causa della sua sede profonda e delle dimensioni,
il successivo intervento ¢ stato eseguito in anestesia generale. At-
traverso una incisione sottoscapolare parallela al decorso della VI-
VII costa, al disotto del piano muscolare e dell’angolo della scapo-
la si identificava una neoformazione biancastra, di consistenza
molle-elastica, non capsulata, tenacemente adesa ai muscoli e al
piano costale dai quali veniva distaccata per via cruenta. Linter-
vento ha avuto la durata di 150 minuti.

All’esame macroscopico la neoformazione presentava forma
irregolarmente ovalare, colore grigio-biancastro e al taglio appari-
va inframmezzata da minuscoli lobuli di tessuto adiposo (Fig. 2).
All’esame istologico, il reperto di fibre collagene intimamente
commiste a fibre elastiche e ad isole di tessuto adiposo maturo fa-
ceva deporre per la diagnosi di ED (Figg. 3 e 4).

Fig. 1 - Neoformazione ipoecogena, disomogenea, a limiti sfumati, del dia-
metro medio di 9 cm, situata profondamente al piano muscolare ed in stret-
to rapporto con il piano costale.

Fig. 2 - Neoformazione non capsulata, irregolarmente ovalare, di colorito
grigio-biancastro, inframmezzata da focolai di degenerazione cistica e iso-
le di tessuto adiposo.
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Fig. 3 - Proliferazione di fibre elastiche e fibre collagene in cui si osserva-
no adipociti maturi, fibroblasti e materiale mucoide interstiziale (ematossi-
lina-eosina, 100x).
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b 1o — b
Fig. 4 - Le fibre elastiche, ipereosinofile, appaiono sotto forma di filamenti

e globuli che, in sezione trasversale, mostrano caratteristici margini se-
ghettati (ematossilina-eosina 400x).

A circa due anni di distanza dall’intervento la paziente sta be-
ne e non si sono osservati segni di recidiva. I’esame clinico ed eco-
tomografico della regione scapolare controlaterale ¢ risultato nega-
tivo.

Discussione

I’ED ¢ stato descritto per la prima volta da Jarvi e
Saxen nel 1961 (1) e da allora sono stati riportati poco
piu di 300 casi in letteratura. Tuttavia la reale frequen-
za della patologia ¢ probabilmente sottostimata in
quanto alcuni studi, basati su reperti autoptici e TC,
indicano prevalenze comprese tra il 2 e il 24% negli in-
dividui adulti (9-11). L’eta media al momento della dia-
gnosi ¢ in genere oltre 1 55 anni e il sesso femminile ri-
sulta nettamente piu colpito (rapporto femmine/ ma-
schi 5-13:1) (8, 12, 13). In circa 1/3 dei casi puo esse-
re evidenziata una predisposizione familiare (14).

La sede elettiva ¢ quella sottoscapolare (99% dei
casi) con prevalente localizzazione sul lato destro. Un
interessamento bilaterale pud essere evidenziato con
frequenza variabile dal 10% al 100% dei casi e puo
quindi costituire un reperto utile per la diagnosi di ela-
stofibroma (2, 13, 15, 16). Tra le sedi raramente col-
pite sono state riportate la regione olecranica, la tube-
rosita ischiatica, la regione inguinale, 'orbita, la valvo-
la tricuspide, il grande omento, la regione ascellare e il
canale vertebrale (8, 12). Ancor piu di rado sono ripor-
tati casi con localizzazione multipla e diffusa (14, 17).

Per quanto attiene alla patogenesi, molte teorie so-
no state finora proposte, ma nessuna di queste appare
del tutto convincente. L’ipotesi che tale lesione sia una
risposta proliferativa del tessuto connettivo a stimoli
meccanici ripetuti, che ¢ stata la prima formulata da
Jarvi (1), non spiega perché tale affezione colpisca an-
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che individui che non svolgono lavori manuali pesanti.
Le teorie della involuzione degenerativa del collagene e
della degenerazione elastosica secondaria ad insuffi-
cienza vascolare (18, 19) sembrano poco credibili, in
quanto ¢ dimostrato che le fibre connettivali sono pro-
dotte da normali fibroblasti e manifestano aspetti di ti-
po degenerativo solo in tempi successivi (3, 20). Piu
condivisibile appare la possibilita di una predisposizio-
ne genetica o di un difetto enzimatico sistemico che,
oltre a giustificare la localizzazione in sedi diverse da
quella sottoscapolare, non escluderebbe 'azione favo-
rente degli stress meccanici (14, 21, 22). L’ipotesi di
un’origine neoplastica, che fino a non molto tempo fa
sembrava abbandonata, € stata recentemente rivalutata.
Alcuni Autori hanno rilevato la presenza di instabilita
genetiche e anormalita cromosomiche simili a quelle
osservate in altre lesioni neoplastiche benigne e mali-
gne (4). Sullo stesso filone di ricerca e di risultati appa-
re il recentissimo studio di Hisaoka e Hashimoto che
hanno evidenziato una proliferazione monoclonale di
cellule mesenchimali (CD34-positive) in molti dei casi
esaminati (5). In definitiva, pur essendo la sua etiopa-
togenesi ancora discussa, appare certo che 'ED ¢ una
neoformazione benigna: fino ad oggi ¢ stato riportato
un solo caso di recidiva dopo trattamento chirurgico
mentre non ¢ mai stata descritta la degenerazione ma-
ligna (14).

Dal punto di vista clinico, circa la meta dei pazien-
ti & asintomatica, nel 25% dei casi viene riferita una
sensazione di scatto durante i movimenti del braccio e
solo nel 10% dei casi ¢ presente dolore pit 0 meno in-
tenso con limitazione antalgica dei movimenti (20).

All’esame obiettivo, la tumefazione ¢ spesso poco
visibile all’ispezione ma puo essere evidenziata ponen-
do P'arto superiore del paziente in abduzione e leggera
rotazione anteriore. In tal modo la scapola, spostando-
si verso l'alto e lateralmente, puo scoprire almeno in
parte la neoformazione rendendola apparentemente
pit voluminosa. Alla palpazione la consistenza ¢ gene-
ralmente duro-elastica ed i limiti sono poco definibili
(6). Tali reperti sono certamente suggestivi per ED ma
non consentono di escludere lesioni di altra natura.

Nell’ambito della diagnostica strumentale, in lette-
ratura sono variamente riportati i vantaggi della ETG,
della TC e della RMN, ma nessuna di esse sembra in
grado di condurre ad una diagnosi corretta in assenza
di un preciso sospetto clinico (13). La semplice radio-
grafia standard del torace puo risultare normale o mo-
strare una “soft tissue density” sulla proiezione della
VII-VIII costa quando il cingolo scapolo-omerale vie-
ne abdotto (2). All’esame ecotomografico e color-
Doppler I'aspetto ¢ quello di una neoformazione ipoe-
cogena, talvolta associata a fini striature iperecogene,
con pattern vascolare aspecifico e assenza di un preci-
so piano di clivaggio (15, 23, 24). La TC ¢ in grado di
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evidenziare una massa poco circoscritta ed eterogenea
ma non fornisce in genere aspetti decisivi per la cot-
retta interpretazione della lesione (2, 6, 25). Informa-
zioni piu precise possono essere ottenute con la RMN
che sarebbe in grado di cogliere i segni patognomoni-
ci dell’elastofibroma: limiti irregolari e segnali di inten-
sita simili a quelli dei muscoli scheletrici nelle scansio-
ni pesate in T'1 e T2, ma con interposizione di altri se-
gnali d’intensita maggiore, corrispondenti a tralci di
tessuto adiposo (2, 12, 25-28).

Alcuni Autori, tuttavia, ritengono che gli elementi
forniti dalla diagnostica per immagini non siano suffi-
cienti per porre una diagnosi di certezza e propongo-
no pertanto 'agobiopsia sistematica per escludere tu-
moti aggressivi (14). Altri invece consigliano di limitar-
ne 'utilizzo ai soli casi in cui persista un concreto so-
spetto di malignita dopo I'esecuzione degli esami radio-
logici (8).

La diagnosi differenziale include lipomi, neurofi-
bromi, liposarcomi, tumori desmoidi e l'ipertrofia del-
le borse sottoscapolari (12).

Trattandosi di una lesione benigna lindicazione
chirurgica ¢ raccomandata in caso di dolore, limitazio-
ne funzionale dell’arto o per motivi estetici (7, 21). 11
trattamento chirurgico, da eseguire preferibilmente in
anestesia generale, consiste nell’exeresi della neofor-
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